




Docente e chefe de CIí'niea Pediátrica Médica
e Higiene Infantil ela Faculdade de Medicina
ele Porto Alegre.
Membro 'honoráric ela Sociedrude ele Medicina
e Cirurgia do Rio de Janei,·o e da Sociedade
de Pediatria de Montevideo. Sócio corres-
,pondcn:tc la Sociedade Bra ileira de P"dia-
tl'ia do Rio ele Janeiro.
A enfermidade de Hand- chüller-C~lI'i tian ou reticulo-endotelio e crâl,jo-
hiposária, é uma afecção muito rara, ob.:et'yada principalmente na infância,
depois de 2 anos até à pp berdade.
Na literatura mundial, são bem limitados os casos que apreSJ".r.tam cl. clás-
sica sintomatologia do H. S. Gh. e, incluindo o nosso caso vemos que as ob er-
vações publicadas até esta data no univer..o, não chegam a cem casos.
O fato de ter cheO'ado. ne tes últimos me. e... à nossa clínica pL'iyada, vindo
do interior do Rio Grande do- uI, da localidade de S. Luit das Mi Õ , um
caso da ,enfermidade de Hand- chi.i.ller-Christian com rica intomatnlogia., nos
oferece a oportunidade de trazê-lo, como contribuição científica, para as ' J or-
nadas Sul-Americana de Medicina e Cirurgia".
a nossa cidade de Porto Alegl~e e em todo o Estado do Rio Gril.:nde do
Sul, o caso que relato é o primeiro ob ervado e publicado.
Na literatura cientifica brasileira consultada, ó encontramos 4 caso pu-
blicados. Um na "Revue, ud-Americaine T. 1. D.o 5, Mai 1930", por E. Vam-
pI" com o título de: "Síndromp de Christian" (Poliúria exoftalmia, síndrome
adiposo-genital. deformaçõe. cranianas). A primeira vez que êste coleO'a exa-
minou o caso foi em 5 de ma·rço de 19]8. Creio que até o momento atnal o
caso por nós observado é o quinto publicado no Brasil.
m outro observado em colaboração pelos colegas Rocha Vaz Capriglione,
em 1934, em que apresentam um intere ante caso de enfermidade de H. S. Gh.,
num.a criança de 10 ano de idade e que está relatado nas páginas 170 e 175
do llvro do Prof. Rocha Vaz com o título seguinte: "Metabolismo e clínica dos
I-1ipídios", editado no ano que findou de 1937.
. (*) TrabaLho .apre cutado às Jornadas Sul-Americanas ele Me-clicina c Cimrgia, rea-
hzadas -em Montevleleo de 24 a 31 d€ J'aneir,o ele 1938, d,o caso clínico apresentado peJo
aute,· 110 curso da Clínica Pedi:í.trica médica da FaculdaJc1e de Medieil1a, nO dia :W de
Outubro de 1937.
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Vampré, Villaca e Delape aplesental'am um caso de H. S. C. á Assoeia-
~ão Paulista de Mediclna em 5 de Janeiro d 1937.
Tratava-se de uma criança de 13 anos 4ue tinha dois sintomas: a eleiscên-
óa das Sll,tU1'(~S e ele zonas ósteo-condensCtintes ao lado de zona osteop01·óiicas.
O clr-. Olavo Lustoza, relatou na Sociedade de Medicin·a e Cirurgia d"
Juiz de Fóra e publicou no '-Brasil Médico" em 2, de Maio de 1931" um caso
l1e enf,ermidade de H. S. C. numa criança de 5 anos .que apresentava: falha
óssea elo tamanho de 1 niquel de 200 réi', ao nivel do parietal; poliúria e poli-
dípsia; ligeira exoftalmia elo olho ~,querc1o.
Também, na América do Sul, os coleg-as argentin(),s Beranger e Elizalde,
observaram doi, ,caso da enfermidade de H. S. Oh., relatados na Socied'ade
Argentina ele Pediatria em Junho d·e 1934., e o colega ,argentino Marque fez
11m estnc10 radiológico sô'bre um caso de, a enfermidade.
Kohan, de ISantiago de Chile, pubheou na "Medicina lVloderna" ele ),Tú-
v'embro de 1933. um caso de H. S. Oh. Lembramos, tambem, que, ultimamen·
te, os colegas ISteil1S1eger~Si.L111itel, de Rosário, República Argentina e Canau
rl P-raderi, no Umguai, a-presen taram casos interessantes, d,a enfermidade de
Hand-Schüller -Chri tian, publicados, respetivamer;.te, na "Semana Médica"
de Buenos Aire' e nos Anales de la Fa ultad de Medicina de Montevid~o.
Na bibliog1"afia mu.nclial. M01'ea1.1 reune. are 1931, na sua monografia, 36
casos publicados, por coloegas estrangei'ro , até esse ano.
A magnífica e exaustiva monografia, de Moreau, ela Univer~ielade de Bru-
x'elas, pl1bhcada nos "Archives Franco-Belges de Ohirurgie" ele 1931, e na
qual há 35 casos publicados até e '::;a época e um de o'bserva 'ão pessoal do au-
tor foi o trabalho onde mais TIOS ori.entamos para. rpalizar o e, tudo desta S1n-
drome.
A literatura científica mundia t sôbre a enfel'micl·ade de Hand- chüHer-
Chri&tian devido aos poutOS ca: os obs,ervados, não tem adquirido as propor-
ções extensas de outra. modalidades clínicas da. patologia inf.antil
Hl S'l'ÓRJCO
Foi em 1 n qu'e Hanc1 publicou a. primE:ira. observação clínica ela enfer-
midade de Hand-Sthü l1el'-C11:l:istian. considerando-a como uma das 1111Íltipl as
fórmas da tuberculo'e infantil, apezar de não tel" encontrado, ]la autópsia rea-
lizada, lesões típieas dessa e]lfermíd3Jde.
Em 1905, Kay publíca aegunda oh ervação em que relaciona a sua etio-
logia fi. biclro efalia existente. Pu..ey e '1'11on. Une (1908) c Dietricl1 1913)
publicam novos casos.
Surge Schilllerem 1916. apl'esenüUJclo dois ta 'o,s com o tra ba1110 mais
completo até ,es. a época, sob o título "Di,osto e hipofisBria", !"ealizanclo um
estudo em que explica a ,ua patogeJlÍoa. encontraJ1clo a um mímel"o bem apl',-
cia.vel de partidário. E' considerado, até então. o. tra.balho mais completo e
melhor documentado.
'l'rês anos a.pós a divulga~ão dos caso' apl'e enfados por Schi:illel'. surge,
em 1919, umestuoc1o de Christian, sôb~'e 5 0asos da litel'atuira mundial daqu'ela
época, e. com apl'eciaçõ'cs de real valor científico descreve êsse quadro clínico
como uma síndrome que se carateriza por lacunas osteopor·Óticas do cr'ânio,
p.xóftal"lnia. e diabéte in ípido.
Sehi:illel' interpreta, então, o crâ,nio em fórma de mapa e a diabete, como
motivados pera insuficiência da hipófise ~ expli,ca 'a exoftalmia pela pressão
da fo,'>sa cerebral anterior.
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Hochstet1Jer, em 1922. Gro h e Stifel em 1923. Albel'ti em 1924, 'romp on,
Keegan e Dunse ·em 1925, Biauchi 'em 1927.estllelam e interpretam ele váriac;
Eórma. a enfel'll1idade de }l. 8. Ch., DO que se relaciona i.t glândula hipófi'Se,
fi' lacunas cranianas, aos aspetos radiológicoc, e à origem infeccio.·a, mencio-
nando o ú'ltimo autor um caso de CUTa. •
O ano de 1928 màrca uma etapa bem signific'ativa no estudo da eufel'mi-
c.ade de H. S. Oh. N'e 'se ano, RowlaJld publíca dois novos casos e estuda a
3.nalog-ia elos .·intomas. que apresentam a disostose hipofisária e a19-uus caso·'
de xantomatose crânio-.eerebral. E no estudo por êle realizado sôbre o retí-
culo-enclütelium na,; afecções x-antoma.tosa.. estabelece a fusão entr-e as duas eu-
fernudades.
Estuda, n-e"a épopa, ·a ·disostose hipofisária de H. S. Oh. e a xantomatose
ó ~ea e, nas biópsias ·efetuadas, realça o papel importante que desempenham a
lJipercolesterinemia e a reação retículo-endotelial. naquele quadro clínico e
pela terapêutica por ele empr,eg'ada deduz conclusões bem intere salltes.
Griffith (1922) descreve ,como sendo uma xan1Jomatose generalizacla, com
lacunas osteopoI'óticas docrâllio, diabete insípido e nanismo hipofisáeio com
1esões xantomatosas da pele e de órgãos· internos.
,Surgem o' trabalhos de I-Ier'zemberg" (1928). Brehme (1928), Pende (1929).
estudados pelos seus ~ssistentes Cignolini e Barco. Em ]929, Prickhan des-
creve um ca O de ·enfermidade de H. S. Gh. atípica pela ausência de diabete
insípido e em que veeificou, no material extraído pela biópsia, c·élula,; xanto-
matosas.
A.inda. em 1929, Mine, relata um c.aso com a síndrome completa, numa
,':.riança de'3 anos, onde poude v'erific-ar a na.tureza xantomatosa da,; lesões es-
tudada .
Continuaram os trabalhos de I-Ioefere San toro. Vampl1é, em 1930, em 8.
Paulo no no,'SO paí~, relata um caso de enfermidade de H. S. Oh. publicano
na "Revue Sucl-Americaine ele Méc1e(;inc et ele Chit·ll!'g·je" com os sintomas:
poliúria (25 litros em 24 horas) cxoft-almia, síndr'ome adiposo-genital e defor-
maçi'i.a craniana.
Sosman. ,em 1930, apresenta 3 casos em que realça a ação curativa da ra-
(lioterapia.
Pinc.herle e Sighinotti, em 1931, descrevem a síndrome compl·eta com hi-
percole terinemia e verificação, pela biópsia, de xantoma.
Schül1er ob ·erva um 4.° caso, num adulto qne faz a evolução terminancb
pela morte e na autópsia praticada por Chia.ri, num bem documentado estudo
que publicou. relata as interpr-etaçõe' anátomo-patológicas sôbre a disostose
hipofisária.
Mor.eau, pl'oiessor agregado da Univlersidade de Bruxelas, em 1931. rell-
nindo e estudando os casos publicados na littratura mundial até êsse ano" em
aúmero de 36 e 1 ob ervado por êsse auto,r. Lesné, Lievre e Boqnen ou 'er-
vam, na França. o primeiro caso em 1932.
No Brasil, como já vimos, E. Vampl'é, em S. Paulo. ob ervon esta enfer-
midade e publicou (1930) sob o título: "Síndrome de Christian" (Poliúria.
exofta lmia. síndl'Ome adiposo genital, deformações cranianas) e no Rio ele .Ja-
neiro, Rocha V·az. - Cap.riglione, publicaram o caso observado dessa enfermi-
tlade. no livro do Prof. Rocha Vaz (1937) e sO'b o título: "Metabolismo e 'lí-
nica dos Lipídios".
Vall1pré, Villaça e Delape, tambem apresentaram um caso d'e H. S. Oh.
11 .'\ssociação Paulista de Medicina, nO mês de janeiro de 1937.
O dI'. Lustoza, de Minas Gerais, apresentou um caso de enfermidade de
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H. S. Ch. na Sociedade de Medicina e Cirul'g-ia de .Juiz de Fóra, em l4 de ja-
neiro de 1931.
Snensleg'er e Slullitel, publicam em agosto de 1933, na "Semana Médica"
de Buenos Aires, o primeiro ,caso observado em Rosário, República ArO'entina.
Carrau e Praderi, do Uruguai, publicam em 1934, nos" Anales ele la 1"a·
cuLtacl ele Medicina" ele Montevideo. dois casos sob o título de "Disp. t05i5 a
predominio Cl"aneo Facial en la illfancia,", observado, um na sua clínira e OH:
tro na ele outros colegas (lIo 'pij'al Pedro Vi5ca) e que ler·am. em intel'e~sante
comunicação na sessão de 26 de outubro de ]933, na Sociedade de Pediatria
dessa cidade.
Beranger e Elizalde, apresentaram dois casos da enfermidade de lIand-
Scbüller-'Christian, na ISocieelade d.e Pediatria d·e Buenos Aires, em sessão ele
26 de junho de 1934.
Comby J. divulga tambem observ-ação por ele feita nos" Arcbives de Mecl.
(les Enfants", em setembro de ]933, com o título: La malaclie ele Schiüler'-C'llris-
tian (Revue Gt"nérale).
SINÔNIMOS
A enfermidade de Ha.nd-S.chüller-Christian recebe vanas denominações.
(' esta afecção, motivada por uma perturbação do metabolismo dos lipldios,
com especial prediLeção da cboleste:rina e seus ésteres que se armazenando llOS
ossos assim como em diversos órgãos da economia, adquire expressão clínic(l
mais ou menos caraterística.
Lembrando os cientistas que melhor c primeiramente a esrtudaram. ela
surge com o nome de "Enfermidade de IIand-Schiiller-Christian" (in temistns
p nem'ologistas) e alguns autores, consid,erando que, tambem Rowland foi I)
primeiro em ·apreciar sua verdadeira patogenia, acrescentaram o seu nome c
denominar'am-na: Enfenniclaele ele RO~l'lanel, confor-me Sosman: sínelr'ome ele
r'lp'ist'ian; Dúostose hr:pofisár'ia (l\foreau); X antornatose crânioh'ipofisâria de
Rowlanel (dermatologistas) e, os anatomopatologistas, lembrando que nessa en-.
fermidade existem alterações que consistem ,em hiperplasia do tecido retículo-
endotelial, a desionam: "Retícrl.lo-endoteliose cr'ân'io hipo/'i. rín:a, simples ou
:tanfornatosa" (.anátomo-patolog~stas); Diabete insípido clr'sostósicõ ele Pende;
(( Lipor:dose tipo S chii!ler'-Chr'istian; (( IIr:str'ocitose liTJóidica"; "grannlornatose
lipóidica."
Constata-se, assim, que nos diversos ramos da ciência médica, surgem vá-
rias denominações, signific·ando, sua localização predominante, seus sintom<:ls~
a sua patogenia, nomes êsses que correspondem aos cientistas que primeiro c
melhor a ·estudaram, V'erificando-se que os internistas. os neueolog'istas, os der-
matologistas, os anátomo patologistas, a definem e classificam segundo os no-
mes próprios dessas especialidades.
IDADE - SEXO - RAÇA
Mor-eau verificou que dos 36 casos conhecidos na literàtura mundial at0-
1931, a metade foi observada em crianças de 3 a 6 anos de idade (16 sôbre 32).
Dos casos r·elatados na bibliografia mundial, verificamos, que o paciente
mais jovem, tinha 1 a110 e meio e o mais idoso, cinGoenta e cinco anos.
O sexo masculino predominou sôbre o sexo f'eminino na. proporção doe 24
meninos paTa 8 meninas. Recordando o nosso caso, diremos que ele é do sexo
masculino, tem 2 anos e meio e é de raça branca,
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abemo .a vizinhança que exi te da enf.ermidade de JI. . Oh. com as ou-
tras lipoido es: a ín lromE's le Gaucher e a de N"iemann Pi k, que ._ão ob. er-
vadas com maior frequência na raça hebraica, enquanto a enf,ermidade de
Hand-:Schi.-ilJeT-Christi1an o]Jserva- e em todas as 1'a as.
A enfermidade ele I-l. ,-. Oh. não é congênita, n m familiar; ela é adqui-
rida, e muitas dessa. crian as l,esenvolvem Lormalmente até os 2 anos. pa,ra
depoi surgil'em os pl'ime:iros s'intomas e fazeJ'em, mais tarde, a sua clássica
evolu ão.
E'rropA'l'OGE~ TA
Dizíamos ha pouco que a enfermidade de H. Oh., não é hereditária nem
famiEar e que não ataca de preferência a ra·a judaica como, frequentemente,
se constata com as outra. afe ções vizinllels, as síndromes de Gaucher e a de
Niemann Piclc
Hanel, na sua primeira obser'vação, relacionava a sna etiologia à, infecção
tubercu1asa.
Natali vê na enfermidade de H. S. Oh. uma anomalia constitucional, pri-
'l'lária e congênita da célula, arra tando 11ão sómente um depósito, mas 11ma
retenção e uma acum ulação da cole: terina e eu. 'teres.
Schi.-iller, em 19]5, estudando a. perturbações de. sa síndrome. interpre-
tava-a: como exi. tindo hipofunção da bipófi. e. .
Foi em 192 que Rowlanc1. e. tudando a . índrome, de taca a exi tência da
rerturbação do metabolismo dos lípiele~ p interureta a hípercolesterinemill exis-
tente e realça a ação de um proC'es. o fagocitál'io, observando-se a localiza<:ão
110 tecido retículo-endotelial.
As oélulas dêst'e tecido se llipert,rofiam ,e se m nltiplicam e assim se justi-
fica a formação do proc·e.80 tumoral, que infiltrando-se, impiregnando e des-
truindo principalmente o tecido ósseo, nos apI'lesenta COm maior frequência
essa locaozação qu·e 110 no o ca, o é bem característica. Exi tem, por,ém, aque-
le que não aceitam e. ta teoria e pen am, entretanto. que é uma enferrnidad
ti .. ural.
Os documentado. trabalhos de Rowianc1 tPlTI . ido. ultimamente, confir-
mado por Epstein-Lorenz, nos quai alientam o papel predominantoe qu P
ele empenham - a ole terina e eu. éstere~.
E, estudando o DTUPO Yizinl10 de enf-ernridad s em que e tá perturbadú
o metaboli mo dos lipídio, com a escola de Pittalllg-a. os cla ·ificaremo. como
« enfennidades do metabolismo das células do s1'.stemfl retícnlo-endotel1'al que
compreendem: .
a) aE'nfel'll1iclaclE' de Gau her;
b) " " " Niemann-Pick·
c) " " "chiilJer-Christian ;
d) a' fónl1as elE' histiorÜomatosE's lipóiclica. não . istematizadas (tumo-
rai,. localizada, etc.).
Exi tem o que formam um 4.° grupo. fóra do quadro de perturbaçõe,
do metaboli mo lipídico no entido restrito (Bogaert, Scllerer e Epstein) reu-
nindo formas de obe idade generalizada, tendo por origem uma perturbação
do metabolismo da gordu1'as nB1drM.· a lipodiistrofia progressiva ou doença de
Ba1'1'aque'l'- imon e a di ·troria adiposo genital denominada ainda obesidade hi-
pofisá1·w,.
Segundo Pittaluga, "a lesão das células do S. R. E' J como fator essenei'al
na patogenia dos proce o. mórbido. dêste gTLlpO é um facto comprovado de
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fórma muito mais segura e com;tante que nas enfermidades hereditárias e con-
gênitas do S. R. E." _
Nasíndrome de Gauchcl" ou cercbrosidiose, na di,spersão e impregnação
das 0élula: gaU0.herianas pOI" predominância dos cerebrosídios e na síndrom(~
ele Niemann-Pick ou fosfatidiose, na perturbaçãü do metabolismo lipídico, a
predominância é de lecitina, enquanto que na enfermidade d·e Hand-SchülJel'-
Chl'isüan, é a d'e cholesterina.
Compreendemüs, perfeitamente, que na enfermidade de H. S. Oh. ha al-
teração mais ou menos profunda do meta.bolismo dos lipídios, indo a coleste-
rina, em excesso, impregnar-se de preferência no ossüs.
C~erny abriu um grande capítulo na parte de sua classificação: eX.-cons-
titutione e no papel preponderante que de<;empenha nas (],iateses.
Sabemos o papei importante que desempenham na etiopatog",enia dos mais
variados quadros clínicos da patologia infantil a questão terreno: hidrolabil.
hemolabil, neuroLa.bil, etc., e. também sentimos como na enfermidade de H. R.
Oh. o estado mioprágico do sistema retícuJo-endotelial, talvez por um fator
hereditário conforme Pincherle, tendo como causas desencadeantes as toxi-in-
fecções diversas, as disergias endócrinas. associadas ou não ao terreno nE'uro-
artrítico, a existência de cons·ano·uinidade e a.-sim como a ação dos tóxicos em
geral, são todos êles fatore~ que se a, ociam ou intervêm nas mais variadas
ações.
PATOGENIA DO DIABETE INSiPIDO - Depois dos trabalhos de
Roussy e Camns, d·e Bremer e BRlrley, aceitamos a localização do centro cere-
bral regulador do metabolismo hídrico, nos núcleos do diencéfalo e muito es-
pecialmentes. do tuber cinereum. Estes autores observaram, experimentalmen-
te, o aparecimento do diabete insípido, provocando lesões mínimas nestas re-
giões e nos exames complJementar de anatomia patülógica confirmaram, ple-
namente, as lesões existentes.
As autópsia;s dos do ntes de Thompson demonstraram a existência de um
processo de esclerose antigo e extenso ao tuber-cinereum; a de Chiari, uma in-
filtração de células xa,nwmatosas; a de Griffith, um tipo de infiltração fibro-
xântica, muit,-o intensa, dê ses centros nervosos.
Rowland, na autópsia de seu caso 'que não ,apresentava diabete insípido,
verificou, pelo exame histológico, da região mencionada, a ausência de qual-
quer lel'ião cerebral.
Parece que a infiltração dos elementos xantomatosos no lóbulo posteTior
da hipófise e no tuber-cinereum motivam o diabete in ípiclo.
Um mecanismo de compressão, motivado pelas placas de nódulos xanto-
matosos ou de fibrose, a.lterações ósseas da base por deseaJ.cificação ou por hi-
perostose, causando dreformaçõe ·e compressão podem, perfeitamente, fazer de-
sencadear o quadro do diabete insípidü.
Diremos, enfim, que as alterações dos centros diencef.álicos, muito princi-
palmente do tuber cin'ereum, sejam as diretas (infiltração com esclems·e 011
x,antomatosa) ou indiretas (pOl" compressão) são fatores suficientes para pro-
duzir os sintomas e justificar as noções clássicas hoje estabelecidas sôbre ess·a
síndrome.
PATOGENIA DO NANISMO E DO INFANTILISMO HIPOFISARIO
Confere-se atualmente o papel que desempenha a glândula pituitária no
crescimento, assim como, também já não se ignora que o lóbo anterior está in-
timamente ligado ao desenvolvimento dos ór~ãos sex1.1ais e sua regula<.(ão. Sl\-
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hemo., também, que o hiperfnncionamel1to da glândula provoca o giganti.·mo
(> a aCl'ome~!'ália e o hilJofllncionamento, o nani 'mo e o infantilismo hipofi ário.
"7\'[0 ['e2U, e. tuc1ando o ca. o que renl1iu na ,ua D1onogTafia, re]a1"fl que p:~-
lo.~ e.·tudos anátomo-patológi~'o. e I'adiogr:tficos, Yel'ifil'a-:e:
1.0 - le õe~ ela g-Iândula pituitál'ia (3 ('aso.).
2° - ]e"ões da \"izinbança imediata (nódulos el('·.) 2 casos.
3. 0 - lesões ó:seas na autóp. ia (4 ca ·os).
-1-. 0 - Enfim. alter8(;ões da sela tlÍl'{:icH, <;ou, latada: l'<llliologÍ<'amente
(5 ca:os).
O no. ~o doentinho apl'e!'enta altel'açõe. na >:ell1 tÍl)'('ica (a:péto I'adio-
IÓl!ico) .
Pl1TOGENIA nA IEXOF'1'A,L-Jl1.IA - A exoftalmia motivada pelll de-
fOl'ma~ã~) ela órbit'a. 1'01 a pl'imeira hipótese formulacln.
Em diversa.s al1tóp. ias renlizada. em doent de H. S. ('h., verifü:ol1-sr
osteopol'ose na base (lo (;ri1nio. j\ abóboda ül'bit·(tria tOl'nn-!'(' membl'ano,sa, di-
minue ,a sua ,'esistên(;ia óssea e, sofrendo a a<;ão do pes do cérebro, ~e c1,fol'-
ma, se achata e. eliminuida n~ sua cn.paciel-'le1 , projeta o globo o:?l1lar parn a
frente.
lIau:man e Bromberg. descrevendo o ca o de exoftalmia por êh~f ob>:er-
nlelo, dizem: "pen"anIl110S a {'aela in tante. "el' caíl' o olho do doente!"
Outro. proce. :os pntog-êni o. são lembl'a{lo>:.
:\fe~mo Rowlanel, aceitando a teoria mecânica admite que massas nocln-
!al'es ou prolong-amentos xantomato&o. localizfldos elo fundo ela órbita, illl'a-
lIindo o seio e. fenoidal e emitindo prolollg'amento: nas órbitas. embanham {)
nervo ótico.
Chian e Wehler', en 'ontraram na autópsia ele seus ('fI. os de enfermidade
de H. . Clt., nódulo,; xa11 tOJllato. o,;;, elo tamanho ele pequena avelãs, no fnn-
elo das órbita'».
P.l-1TOGEl\ILl Dl O. TEOPOROA E LACUNAR - \. origem ela. lacu-
nas o,teoporóticas do l:ri'tnio e elo: o.-;sos m('mbrano~o: têm dado moti"o a di-
ferent'es interpreta ,õe.~ patog-êni a e têm sit~o le;nbrada (;omo causas da' la-
('lInas osteopol'ót!cas: .
1° Per-turbac;õe cncló::l·inas. em primr!!'o Ilano na esfera ela hipófi, e.
?O Origem infec::iosa.
RO " 1raumi'rti::a ou mecâni(:a.
_1.0 " pag,rtj,.:a.
;)0 xan 1'-:lll)utO:,H.
No llue se refei'e ~ primeira causa dir"mo" com Morean: "a di. Q,_tose hi-
pofi 'ária não é uma elis03tose ele origem hipofi'iiÍria e sim, melhor interpretan-
do, uma 'di o tose'e 'intomatolog-ia hipofi ~ria (ou mJhor ainda hipófi.·o-tn-
beriana) .
~o que e relaciona" ol'il!em infeccio>.a, lembrariamos alguns ca 'o. ele
TI. . Ch. como O de Chri,tian, Halld, Grosh- 'tifel, 1VIoreau, etc., em qu 0:-\
~eu' doente tinha.m tido um estado anterior infeccio o: coqueluche, infc"c;ão
tuber 'ulo a, e carlatina. mastoic1ite, sarampo, etc. O material anátomo-pato-
lógico estudado, elernonsÍl'a a ac;ão divel'sa . ôbr€ a. lesões de natureza dil'e-
rent'e.
No que e refere ~ ol'ig- 111 traumática e )J!('cDnica, exi.tem teorias' ac ita.
por muitos cientistas .'obretucl a teoria medlnica formulada 1)0[' Bianchi,
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Bianchi estabelece que a ,disosto, e constitue a lesão ])rimiti\'a e allrilite qlll'
a síncli'ome hipofisál'ia 6 sc:mndária, motivada pela compressão, estabel{'('en'C1o-
se as consequente>; pertul"bç:ões m~ânicas pelas alleraçõrs ósseas mai'"; ou me-
nos ~ôbre O infundibulU111.
A sela túrci t.:a , modifica,da pelo processo de o,·teopOI·ose. a trall.'forma<;i'í,o
membranosa dos OS!'iOS. o bloqueio que sôbre <.l hipófjse se estabelece, onele ela
r,'tá ellcaixada ou alojada, ocasionam a l:omprE'ssã,o ela gH\nelula pituitflria e
me.cimo sôbre o infundibnl1l111.
Bianchi lembra o papel importante da tllmefaçfw r espessamento 6.-;l';e0
nos fenômenos ele compressão.
1\.. origem" pag'tica" na enfermidade ele H. S, Oh. Ú lJaseaela na teoria
formulada por K. IVeiss em 1930, observou- e que tres doentes apre<;entavam
lacnnas o,teoporóticas elo crânio, semelhantes às da diso. tose hipofisária, ve·
rificando-se ao mesmo tempo alteraçõe.: cláf;:-;i ·as da enft'rmidade ele Pag'et,
l'anto no~ ossos dos membros como no crânio, c<"ey.istinlo com uma zona de
osteoporo-se.
EnlTetanto. hojr. pelas expressões ('lílli('a~ ciln.l!rrís1"ica'; e diferentes elas
enfermidades de Pagete da Hand-8chülJer-Clll'istian, não existe dúviela sôbre
a c1ifer,ença dessas afecçãe .
ORIGEM Xl1NT01l1AT08A - :;Jo que se refeee à oeigem xantomatosa
e1evemos as pe quj~as iniciai.' a Rowlanc1, qllem primeiro re onheceu a. nature-
za xantomatosa das lesõe& (\ia enfermidade elo H. S. Oh. Foi êle, o primeiro a
('.;tabelecer a relação ela xantomato·e genel'alizaela e sua. fónnas crânio-cel'c,
brais.
Hoje, a0eitamos essas alteraçõ'es mais ou menos profundas no teciela ósseo,
na enfermidJade ele H. S. Oh., como sendo motivadas peja lo 'aJização de ele-
m'entos xantomato, os em sen, tecidos. Sintétical'l f\ orientadoras são as pala-
\'I'as de Mor'eal]: "A con Jusão qne se ti r'a com a fôrça da evidência, dêste COill.-
,iUlltO de onstatações e que se impõe C'Ü.Jl1 uma fôrça insuspeita (dúU1te de&ta
(·omparação sinbética). é que as Jc,õet: anát mo-patológicas fundamentais são
ielêntiClas na enfermidade de chiiller-Chl'istian r na xantollllatose crânio-hipo-
risár'ia: num caso como noutro, encontrou- e ómente ]e. ões puramente xânti-
cas, ou seja uma associação de fibro!se e xantO'lnato e.
'Si ,'e admite a identidade ela,' lesões anátomo-pat-ülóg-icas - e 6 na anato-
mia patológir;a que, 'e ,enc,ontl'a a única base positiva e precisa para a identifi-
cação cle:stas enfermidaek.'i misterio~as - tocl!a a pa,tologia ela disostose hipofi-
bári,a .;e e~clar'ec~ num novo (lia: a xantomato e. lo aJizando-s'e nOiS diversos
scgmentos esqueléticos, pr''Üduz a ele.s,calcificação e cOl1Sle't]'ll'e'l1temente, as JaCll-
Ilas osteopo,róh:;a.s elo Cl'ânio e dos outros os,sos. T.Jocalil'Jada na CLura-mate]'.
tapetando a ela túr:;ica, a llarede óssea da loja pituitária ou, emfim, a glându-
la hipofisária própria. a x.antomatose provoca a, pel'tllrbações funcionais hi·
pofisál'ias. pela compr'e.."i'í,o ou alber.açÕ'€'s hi.stológiC'as e assim determina a ]n-
tel'l'l1pção do cl'escimento e o infantiliSDlO hipofi.sário, com retar]o ~exual. .\
inva. ão xant-omatosa do infunelibulUlll e elo tuber cinel'eUl1l ou su.a ompreR-
são pelas placas ela dUl'a-matel', explica perfeitamente tl",diabete insípido. En-
fim. os nódulos xantomato 'os intra-orbitá,rio ou a c1('scalcificação ctas ó"hitas
provocam uma exoftalmia mecânica por deformação da. cavielades ol.'hit::Í.l'à;.
Aae!Ssol'iamente, a xantomatose st'localiza em divel~'-o;.; órg:ãos 'int'erno,. üet,?I'-
minando sintoma... mai r'aros e ele ordem secundária.
A clisosto 'e l1Í'pofis~ ria é, pois, uma XaJ'ltDmatose crânj·o hipofisária e .'11(\
etioloo'ia se COnf\lllcl Olll a etiologia da xan10mi(l,1·0. ('.';
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SINTOMATOLOGIA
A síndrome clássica completada enfermida.de de Hand~Schüller-Christian
apresenta uma tríade intomática bem 'araterizac1a e que consiste:
1.0 - Em 1esões osseas, muito prin.cipalmente dos óssos do crânio, com
osteoporo s lacunares que pod.em chegar a perfurações da táboa
interna e tá boa externa.
2.° - Exoftalmia mono ou bi,lateraL
3.° - O diabete insípido.
A estes três ..;.intomas que, mesmo isolado têm, muitas vezes, r,eal valo·r,
Joeve-se lievar em conta f['equentemente um 4.° sintoma de enorme importância.
que é a interrupção do crescimento que pode levar ao nanismo ou caraterizar-
se por infantili mo hipofi.'ário. 'remos. mais o que g·eralmente carateriz8
esta enfermi'c1ade é uma Mtrade sintomática. mais do que uma tríadf' como ge-
ralmente é lembm,da.
Êste il1teressa:n te conjunto de sintomas, representa a expressão clínica
cl.ás ica desta roi ·t,erio~a enreTnüd·ad·e, porém, principalmente, cünsiderando
os div,ersos períodos da sua evolução, nem sempre todos êles se apres.entam, e
às vezes um único sintoma nos orienta, nos lembra e justifica essa rara enfer-
mida.de.
O sintoma mais frequente observado é o das lacunas ósseas na a.bóboda
eraniana, ·e que se carateriza por perdas de substância óssea, apresentando
1(Lc1tnas 011, pM'flwações ósseas.
As dim1ensõ·e de ta lacunas são do tamanho o mais variado, desde u.ma
ervilha até a da palma d,a mão, como o caso apresentado por Hausman e Brom-
\Jerg (10,7 x 5 ts.).
As vezes isolada.', outra.' vezes se prolongam e se entrelaçam formando
um contôrno policíclico fe toado. como se observa no nosso doentinho. O crâ-
nio apresenta o aspéto de Cn1,ni em Cal·ta geográfica., onde as lacunas no seu
contôrnü parecem recortadas por um saca-bocado e esta fórma tão carateríR-
tica foi assim denominada pela primeira vez, por Schü]],er.
As bordas elas lacunas são bem nítidas; talhadas a pique e, muitas vezes.
ob. ervamos, como em no . o caso, que a táboa interna e externa estão destruidas.
Nas autópsias se observam, frequentemente, "orifícios" ou pel'.furaçõ .
completas da abóboda craniana.
A sit1Hl.ção 0U .séde predileta das lacunas osteoporóticas é a abóboda tio
(;rânio.
Podemos dizer que êste é o sintoma capital que, excepcionalmente, falta.
Verificamos, tamhém, que no crânio as partes 'antero-laterais ão as maj~
atingida, isto é, nos ussos: frontal, pal'if'tais 'e temporais. As l,acuna ocipi-
tais ão relatadas no. ca os de Sosman, Pende, Barco, Rowl-and, Christian e
Br'eheme, po,rém elas constituem a exc,eção. o no so caso observamo's umA.
1-aCUD,a ocipital.
O proces o de rarefação óssea e amoleci-mento pela 08teoporose da abóba-
da, orbitária, iSo~o ~, da fo,s;'a cerebral, anteri.or e verificada nos casds em que
~xlste exoftallma, e uma forma tambem mlllto ob ervada.
As mais frequente localizações são na abóboda orbilJária e às vezes na
base elo cr~nio. A osteoporo&e na abóbada orbitária, conforme apreciação c10~
rasos r,eumclos por MOoreau, foi de 10 v,ezes sôbr1e 20.
O processo de osteo1 oroseextende-S'e aos outros ossos da face sendo o
mais observado o do maxilar inferior e sínfise mentoneana. No no;so caso, o
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é um sintoma muit'O ~on tante na enfermidade cle
. er da frequência da o teoporo e lacunar. Ela pode
processo osteoporótico também atingiu o ramo a 0endente direi,to do maxilar
inferior.
A seI.? túrcica é, muitas vezes, atingida.
As lacunas nos O' os ela bacia ~ão, frequentemente, atacadas e as asas iHa-
('as ]a mesma fórma uni ou bilateralmente. E, então, como no nosso ca o, tem-
:oe a impre 'são que a asa do ilíaco parece destruida por uma imensa lacnna
o teoporótica, que respeitou o contôrno ósseo o qual parece mais ou menos iJl-
tato. .
Nos 36 caso publi ado. no mundo e reuni,do por Moreau na ua mono-
O'rafia, até o ano de 1931, men iona ê e autor 2 caso' em que foi atingido o
pubis p. 7 ca o a extremidad~ uperior do femur. No nosso ca o. a extremida-
de superiO'r ·dê te o o femur esquerdo f.oi atingida por Lacunas o teoporóticas
de granel'e tamanho.
Finalmente, diremos 'que podem ser atingidos os outros ossos do esqueleto
(costelas, vértebras, omoplatas, rádio, humeros, femur, tíbia, ossos elos dedo.
da mão ~ dos pés, etc.) porém conforme o esquema (ISchinz) desenhado no es·
queleto em ordem de fre-quência, constatamos que estas localizações são raras
r a p~'edileção é para 0·8 os, o membranosos e os ÓSSO hiato.
Christian. Sosman-Hoffer e outros autores têm ob ervado casos em que pela
localização do proces o na zona petrosa do temporal ó se verifica o aparecimen-
to de urelez e otonea. O nosso caso apresenta otorrea rebelde ao tratamento.
Nos caso de enfermidade FI. S. Gh., na in peção e a;palpação do crânio,
encontramos, eguiclamente, saliências, v-erelaeleiras bo as pseudo-tumorais, de
chmen 'ões variada de. d.e o tamanho de uma pequena avelã até o de meia la-
ranja. elemento ê ses que corre, pondem à lacunas osteoporóti a .
Ob ervamo. ,q l1e uma membrana cobre o orifício o teoporótico e entl'-e estn
membrana e o couro cabeludo exi te uma cavidade contendo líquido de a péto
f' consistência todo especiaL O líquido que extr'aímo' por punção de um dês-
se' tumores era espes o, filante, de côr amarelo- ' curo e completamente des-
provido de cheiro.
O no o ca o apresen ta bo a de dimen õe bem exten as (7,5 x 4 ct .).
Pela apal,pação dAs e~ tumor . ob erva-'e que não existe resistên ia ós a
e podemos sentir. como no no so doentinho, localizaçõe craniana' onde ~e
ton.. tata os batimento cerebrais ob a mão que apalpa, como também, pode-
se verificar. perfeitamente. o, bordos a pique no contôrno dos tumOl'e .
As lesões osteopol'ótica'i, com localizações na bacia e nas cadeiras podem
:'literal' o aspéto destas regiões 'om claudicação; a marcha do paciente rlá à,
vezes a impressão de luxa ão congênita, como a do nosso caso.
Diri.amos que, indi. cutivelmente, a osteoporo e lacunar, muito principal·
mente dos oss'Os do crânio, é um dos sintomas pl'ecoces e mais constantes.
Em vário.' ca os ob~ rvados f.alton o diabete insípido, 3m outro.s a exoftal-
mia e, em outro:> nã,o exi. tiam, ainda.. perturbações do l~esenvolvimento e CTes-
cimento.
A EXOFl'ALMIA
lI. S. Gh., apesar ele nã
ser uni. ou bilaí.eral.
A exoftalmia, como já dis emo, e observa quan,do o processo osteoporó-
tico atinge, principalmente, os os os que con tituem a parte superior e po t,,-
rior d,,'. órbita.
A exoftahuia, no início unilateral, em gr.a.nde número de casos, na evolll
ção da síndrome, termina com a fórma bilateraL
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No caso ob:el'\'ilclo por Vampl'r. o peql1rno c10rnte frz a lllXilÇão rxpo:'-
1fmea.
"1 m dia, quaJldo Ale teve uma cri. e de lágrima', os olhos ameaçaram sal·
tal' fóra da: órbitas, v,erdadeiramente luxados pAl'a fóra (luxação o ulm' r,,-
pontânea) ; no iTlíci,o a mã:e ou me mo a crúll1ça hegavam a retornar o,' oll'c':>
ils órbitas. E ta luxaçõe. "e produziram do ter eira ao 6° ano."
o nIABETE Ir-. ~ iPlnO - é 11m. intoma que não :e11(10 con"tmlte. vá-
nas '.'el'le au ente 110 inkio, sllrge com fl'eqllên 'ia no rel'iodo maio avançado
da enfermidade H. S. Ch. \ poliúria e a polic1ípsia pode :'er bem a 'entuada.
~o ca'o ob el'vado por Vampré. a eliminação ele urina 11a: 2-1, horas cheg-cll ~I
<,ifr-a de 25 litro,
i\. urina eliminada não ai resenta, em geral. elementos anormai·. " de a:-
p<,to claro e a densidade oscila el1l're 1000 e ]00], QlIanto il poliúria. Í' maio,
acentuada.
Lembremos. agora. qlle as lesões localizadas no e"fenóide (apófises clillói-
de. anteriores, fos'a pituitária, etc,), prlo bloqlH.'io sôbl'r il g'lfmclllla, motivalll
o diabete insípido.
PERTURBA.ÇÕES no CRESCHIEN'l'O E DE. ElI VOLVI1l1E.NTO -
Na gTande nwioria do ca o o cl'escimentocorporal se detem desde o iní{'io cln
(loença e Ao medida que o tempo r::>.ssa observa-s que a riança. comparada l:::lm
outra normais, está detida no . eu crescimento, podendo ficar anã. Dllranh'
a evolução, n11lita.<; veze., long-a da enfe:rmidaele ele llan (l-Rchii Ilel'-('h I'ist ia 11.
podemos ob '1'1'\'31' uma srl'ir ele manife.:;taçõe" que C'flratel'izam O" diver:os e.'-
ta los.
TO início. pouco se exteriorizam ·as perturbae;ões elo crescimento. ]),11',1
mai adiante ob '8rvar-. e o retardo ou parac1a 'o111.pleta. acompanhada do 11H-
ni mo bipoii ário 011 infantili mo hipofi. ário.
['tiTOMAS I CO l'A. l'E - Vimo que o.. intoma. maio C011:tan-
11'. da enfermidade ele H. 8. Gh. er'am: la unas ó.. ea. cranianas, exoftalmia.
diabete insípido e retardo do crescimento e nanismo 1tipofis{Lrio. Poelemo..
1ambém. ob ervar uma. prie cle ,intoma. inconstante:, e que, às Yez::,s. a::om-
panham. a enfermidade, como :ejarn: aumento elo volume elo crânio, com ra-
I'ateres ele hidrocefalia (Kay); hipertensão 'Íntracraniana ( anto1'o); elei, ~ên­
(·ias ela' suturas ós eas craniana; caquexia hipofi:iÍria (Ho~chtetter-Veit);di.-
trofia adipo'o g-en ita 1 típica (ICyrklun el, Vamprr, Schiíll el', Christian) ; surdez
bíl'ateral (Hoefel'); hemiatrofia lingual (Vampl'é); ],esões pulmollare. de es~
clerose difu a (Rowla11d); anemia inten a (Schil17.) sem maiores moc1ifi'caçõe~
do ,quadro hemático; queda elos dentes (Ohristian) Ou anomalias dent{ll'ias
(perda do aparelho de sustentação, precocidaele ela erupção e dente. supraml-
mrerários) ; perturba 'ões p~íq uicas; alterações da p le (xantomatose cutâl1ea );
a hipel'colestel'inemia ~ elem'ento que nem sempr'e ,e verifica. 'remos. também,
fÓl'mas em que o sintoma dôr acompanha o n. 8. ('h., a ~im como 11m ?stac1o
f\:tênico, 'Írritavel, de sensação de c1ebili'é1ad,e 011 enfraquecimento.
I-HS'l'OI.JOGJA E AN \TOM1A P \']' LóGICA
Na -enfermidade de H, . Ch. uege, em primeiro plano, como seu. ~le­
mentolS normais sub tituidos por células xanto111atosas.
Cal'l'au e Pl'adel'i, no capítulo de Histolog-ia patológica e patog·f'nia. qll<lll-
(lo :e refrrem il::; {',sll1la: xantomatosas as. im se expl'es. am:
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"E tas são grandes 0élulas, uni ou multinudeadas, éLe núcleos pequenos
perif.érico.·, aminde picn6tico.. , com muito abundante "citoplasma c1e aparên-
cia "acuolar espumosa" produzida por inclllsõ formadas obretllc1o por és-
lnes 'ai do coie 'lerol e dando dupla refra 'ão com os 'nicols" cruzado. ; ain-
da mais. inclusões de gorduras neutras, lJ'Úrém 6 a inclusão lipóidica, a que ca-
rateriza a xantomatose" (T.Jesné, Liévre e Boquien).
":\.' 0élulas xantomatosas, dizem êstes autores, pa'N~cem derivadas do. en·
clotélios va ·culares. dos histiocitos do tecido conjuntivo. talvez da. células re-
ticulada' da ID0d.ula óssea."
"<Segundo as teorias de Rowland, admite-se que as alterações citadas se
produziram por um distúrbio do metabolismo li pídico. que acarretaria, ]1 rim i-
tivamente, 11ip('rcole ·terinernia. O excesso dê.ste lipóide se tornaria irritan-
te, provocando uma reação c1efen.·iva d,as paredes va culare ; e por um pro-
eess0 fagocitário se localizaria 110 tF'cic1o retículo-endotelial, cujas célula,. se
hi p rtrofiam e se reproduzi.riam, Ol'iginando, em consequência, as ma sa tu·
morais xantomatosa~ caraterística,' ele Schüller-Ohristian."
Diz Moreau: "As lesões ósseas aparecem mai·,; completas à luz elas con ta-
tações anátomo-patológicafi: não ..ómente, encontra- e lacuna de 'calcificadas,
'pel'tul'ações múlüpla~. "á l'empol'tepiece", onele o osso se encontra transfor-
mado numa membrana; "qne se corta faci1Jl)f'nte com o bi .. turí e com a tefiOU-
!'<l" (Thompson), mai'", ainela, encontrá-se duma maneira quasi constante. le-
sões de "início", numerosa', peql1ellas ero ..ões, limitada seja H, taboa ext rna
~eja H táboa intel'l1a, ou bem ainda, in -]nidas entr'e a. dna' táboas intata,s.
porçõe.. do os';o "cal'coll1idos ele iTac;a", ele cú'pnlas cr·a,be:riforme,,".
Rowland constatoll na necl'óp ia.: "No exame ela base do Cl'àllio, esta en·
ontra-seilT·eg'ularmente coberta clf' forma 'ões granulomat<lsas, amaJrelas; es-
las c1estnliram gl'ande parte dos os 'O-S da base, extenelendo-se para diante. para
as duas órbitas, rodeando eompleta11lente a reg-ião ela hipófise e sela tnrci(;a ".
Constataram HOl"ch tetter-Veit: "O nichohipofisál'io ósseo aparece como
roido, friaveJ. ele coloração amarelo-escuro."
As l,esões elos ossos apal'entemente são assim c1e:'icl'itas pOr HeI'~erberg:
":--ro estel'l1o e nas 00stelas a meelnla ós'~e.a p ele côr ver',melho-eficuro. Nas vér-
tebras vê-se sôbreu m :f\mc1o vermelho sombrio análogo, cl epósitos amarel O-]1H 1'-
dacentos, ora difusos. ora noc1ular.('I."
As le 'ões elos centl"os nel'\"o~'O' superiores são yariadas.
O proce:so. geralmente, ,'e propaga H. face f'xterna da c1ul'a 11Iater. entl'e
esta e a t'i1boa óssea interna, assim eomo se extencie ir face intel'l1a. da d'ura
mateI'.
O máximo· elas ]e!>õe.s do ;,isteIllI1 nenrOfiO en(;011tr3-, e na dll1'a-m~tel' e, con-
forme as informações da!> múltiplas autópsials realizadas por anátomo-patolo-
gistas. os hemisférios cerebrai .. e o <:,crehelo ,úio, em g'el'a I, integralmente res-
peitado: e, tão sómente alguDul.s forma 'õ'es nervosas da bal':e, (;omo sejam: a
hipófise, a haste pitnitária, a região hipotalâmica, são, muitas vezes. rodeada;"
bloqueiaelas 'omo envoltas POI' nll1a baínha ou 1I1elhol' por lllll manguito. E ,)
proce 'so ele compres, ão sÔ'bre a hipófise, haste pituitál'ia e elo tuber cinel'eum
(', muita: ,'ezes, acompanhildo d'3 tran. fOTmação mais ou menos completa c10
tecido nervoso 1~l1l tecido xàutomator;o earaterístico.
1\S lesõe.. Yiseel'ais nem ,sempre se observam e nã,o têm aspHos caratel'Ís-
ticos espeC'.Íajs. Hipertrofia tio fígado e do ba·o ou a 'ong-estão dêsses oro'ã<ls
têm ido observada' algumas veze' por H aJ1Cl, GriffitJt, H,erzembel'g.', Kir Kluncl
e 1'homp1son, com mai.: fl'equência se tem obsel"v,ado, nos pulmões o' processo
de fibro e ou fibro-xantose.
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~i[oreau, anfllisando as xantomatoses, no processo de localização ou gel1€
l'alização com variedades de reações retículo endo~eliais cl)m ,mpregnação -J1cl
~ipóide, reune o grupo onde predomina as inclusões cole~terínicas. confor-
me segue:
xantelasma e xalltOIna dos diaMti<lC>s
!xantomas múltiplosxantoma essencial xantoma tubero '0xantoma ou tumnres





B. Localizações nas m1~cosa.S,
sos (crânio, etc.).
C. lJ'onna ~istematizaela: xantomaitose crânio-cereblial; enfermidade dI::
Schüller Oh ristia:n.
E. também Moreau, reunindo e sintetizando o longo e iudo Ihistológico das
lesões de disostose hipofisária ::Jbsencadas ao microscópio, pelo·:;; autores que
r-ealizal'am o estudo dos casos, publicados até 1931, assim concluel: Nas lacu·
nas osteoporótica: e nos ossos aparentemente .:;ãos, lesões xantomatosas 011 (le
IibroS'e consecutiva a estas j sôbre a dura-mater, depósitos ou placas xantoma-
Losas, existindo de maneira quasi constante; ao redor da hipófise, da haste pi-
tuitári·a, do infundibuh,m ~ do tuber cinereum, ·e ao interior mesmo dêstes 01'-
gãos, de bainhas, maJlguitos, cúpulas, tumores e infiltrações xantomatosas, ou
.sua terminação: a fibrose; nas visceras (pulmões, f5gado, baço) iesões xanto-
matosas muito menos constantes e mais discretas.
Nos mais variados estudos realizados pela histologia patológica, nas Lesões
xantomatosas do H. S. Ch., o processo ·que predomina nesta lipoielo'e coZeste-
1"Ím:ca, é por impt'egnação. \
Estudando as afecções ósseas das enfermiclades de Gaticher, Niemal1n-Pick
e de Hand~Sc1hüller~Chr.i 'Üan, vemos que estas três liZJo'icZoses se caraterizam:
Na enfermiclade de Gatwhel', os lipóide~ depositados são de querasina, um
~el'ebroside isento de fó foro. As infiltrações predomillam 110 fígado e no
baço.
Na enfer·miclade ele Niernann-Pick --- lipoiclose fosfatidica, o lipóide pl'e-
c~ominante é uma lecitina ·e esfingomielina. .A infiltra ão pode existir em to-
dos os órgãos, predominando <> armazenamento no fígado e no baço, sem, con-
tudo, demonstrar a existência de fórmas com alterações do tecido ó ·seo.
Na I'.nfe'rmiclade de Hancl-Schiúler'-Ch'!'istian, lipoiclose colester'ím:ca, o
lipóide armazenado, impregnado, é a colesterina e as localizações ó 'seas são
evidentes, predominando a fórma óssea pela perturbação do metabolismo dos
Jipóides eles a classe. Também existe uma certa predileção pela 'impregnação
nas células reticulare:5 da mec1·ula óssea e pulmões, processos êstes, confirma-
no' nos exames hi t<>-patológi·co-s.
DIAGNõsrrrco
j
o diagnóstico da enfermidade de H. S. Ch. quando apresenta a síndrome
completa: lacunas osteoporóticas do ·crâni-o -- exoftahuia - diabete insípido e
perturbações do cre:cimento, se impõe como a expre.. ão clini·ca dessa rara e
cQI~plexa entidade mórbida.
Às veZes, porém, verifica-se a ausência dessa completa e rica sintomatologia
na maior'ia de 'seus sinais caraterísticos, surgindo. tão sómente. um ou dois sin-
tomas isolac1o,s. muito principalmente no inícjo c1aquel ' -aso, que fazem uma
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evolução prolongada de vários anos (15 anos - caso de chiiller). No no S0
doentinho, existem alguns sintomas muito expre.. ivo. e yaliosos, porém. não
apresenta ainda o diabete in ípido. Entretanto, pela modificações que já s
observa na ' ela túrcica, é muito provavel que na sua evolução, ela surja. Nos
36 ca os que Moreau reuniu na bibliografia mundial, até 1931, em sei, casos
de H. S. Oh., os doente não apresentavam êrte . intoma.
No início, o diaO'nóstico radiográfico é pobr na sua expres ão. poi o pro-
ce o osteoporótico ainda não e exterioriza com os seu inais car-aterí. ticos
e a biópsia vem então e clarecer a dúvida.
1uitas vezes, apenas a exoftalmia e o diabete in ípido. são elemento su-
ficientes para levantar o diagnó tico de H. S. Oh., e, mai tarde. com o tempo
e a eyolução urgem a lacuna. osteoporóticas do crânio; elüão. já não exi te
mais dúvida sôbre a natureza da afecção.
Principalmente ,orientados no trabalho de Moreau. traremo neste capí.
tulo o diagnó tico dif'erencial com a outras expressões líni<;as que pod·em le-
var à confu ão 'com a enfermidade de H. S. Oh.
Nos tumores benignos temos o quisto sebáceo e o quúto dennóide; no que
se refer,e ao primeiro, tem car,ateres pa.rticulal'es e não perfura as duas tá-
boa. ósseas do crânio e. em relação ao ,egun·do diremos que êle se observa, ge·
ralmente, na La infância e, na grande maioria do. ca os, mediano, excepcio-
nalmente Laterais e raTa vez perfur.a o ossos elo crâ.nio.
Em relação aos tumore malígnos, lembraremos, com 1'1oreau: clor011la;
mieloma; tumores maligno primitivos dos o o elo cl'ânio; metástase. sarco-
mato as; carcinom-atosas, etc.
o OLOROMA é geralmente múltiplo, generalizaelo ao tecido hematopoi.,.
tico intra ó seo, apresentando o tumores, quando ulcerado, a côr yerde ca·
raterí tica, podendo, também, apre,,;entar perturba ão dos o os do crânio e
exoftalmia quando existem nódulos intra-orbitál'io. Verifica, e sempre au·
sência de diabete. O cl()roma é acompanhado ele a. tenia, com perda rápida
das fôrças; tem evolução rápida; o quadro 1lemático . e altera, principalmente
na sua fórmas morfológica e taxa ele hemoglobina, tipo lencêmico e a hiper-
tI'ofias esplênicas e ganglionare que acompanham o quadro clínic), não e ob·
ervam na enfermidade de H. S. Oh.
Q MIELOMA, também pode apre ent.ar le 'õe tumorai com perdas de
substância óssea, limitadas por um rebordo ósseo nítido, com perfuração da'>
duas táboas da abóbada crani.ana, com bordos talhado. a pique. No diagnós-
tico diferencial devemos lembra.r: o a péto radiológico diferente, a idade (o
mieloma é da idade adulta e da velili-ce) ;exc'epcio-nal na infância; a pre. ença
ele albumose de Bence·JÚ'I1"s no mielorna; radiologicamente (mieloma.: le..<;ões
isoladas, geralmente circulares, muito pequena. Enfermidade de H. . Ch.:
lacunas oonfluente., poli cíclica.. , de maior tamanho e pouco nnmerosas). A
forma dolorosa das lesõe mielomatosas, a evolução rápi la para a caquexia e
morte, e a au ência de (lxoftalmia e di.abete in ípido, a~ 'im como de outro
sintomas da enfermidade de H. S. Ch., represent.am elementos importa.nt,e
para afirmar o diagnóstico do mieloma.
l'UMORE MALIGNO PRIJ.l1ITIVOS DO CRANIO - O sarcoma per-
furante ·da dura-mateI', ante da ulceração. pode apre. entar a.nalogia com o
da disQsto. e crânio-hipofi ária da infância. O tumor {> habitualmente único,
de evolução rápida a ulceração e a morte vem ent.re um a dois anos depois de
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apare 'er o mal. faltando, neste período evolutivo, o. out.ro. sintoma'> caratc-
~'ísticos da enfermidade ]e H. 1.:'. Ch.
OS TUMORES lJIALIGNOS 1I1EJ'A8TATICOS, fl'e4.uentes llO adlllto,
são excepcionais na infáncia. A evolução rápida para a morte e a ausência dd
outros si ntOl'll as, a não ser a existência de nódulos, o diferenciam da c!isosto·se
hipofi~i:Íria. O ne//,1'0 b~(I,~tOJn(l simpríi1'cO, pode levar ~l confusão quando o ob-
servamos no la tente e na 'l'iança pequena. 'reata-se, geralmente, de um tu·
mor maligno !i1/1J1'a1Tenal, yue tem ponto de partida nos elementos nervo. os ela
medula suprarrenal: o neul'oblastos 'impáti '05. De evolução muito r~lpida,
pl'oduz aceleradamente metásta;ses míiltipla,. i\;s metá,tase' com ]:>~alização
llas abóbadas orbit.árias I I'oeluzem"xoftah:~il\.
~o neuroblastcma simpático Oh"E! vamos l1ipeL'trofia metastática do fígado
(hepatomegália), metlÍstase.· ganglionaJ'es ela nuca e cio pescoço, emagrcc:imt"ntn
rápido para a ca,quexia (2 a 7 mezes), com edemas nos membros infel'iol'ô':i.
São sintomas qne faltam na enfermielades ele H. ,,'. Oh.
As fÓl'mas gomosas elas o:;te'Íte!i s'if'ilít'icus do crânio ela lues congênita e a
osteite t/lbc'I'cnlosa do cr~,njo elcHn'l ,e]' estudadas no diagnó<itico clifel·f>ncial.
Nas le:,:ões ósseas lurtieas obsel'\"amos as neoforll1nções ósteo-pJá·tieas on
Jl('l'ió~tica~ ao lado elas zOlla~ de de,lTuição óssea. que ·ão tão cal'atel'ís1ic:as.
A' reações l1ull101'ais diferentes, a exis.tên~ia ele outros sintomas da sífili~ nes·
sa fórma de hles, as im c'omo o a~péto racJiolóp:ico, repre.'entam. Ulll \.:onjunto
de .'inais qne flfastRm. no cliagnóstivo, a ::;lIa semelhança com a enfermidadll
ele 1-1. 8. Clt.
A 08TEI'l'E TVBERCVLO:'lA na sua forma pel'fuI'ante, acompanllacJa
(le abeess,)s frios, vai. mesmo. até a dura-mateI'. l\. tnberculose da abóbacla
el'aniana. não cl~. entre1"Hllto, J]Pll'l exoitatmia, nenl diabete insípido.
Nas fÓl'll1as de tuberculose - o material elos tumores extraído por ])IUl-
ção, pelo seu aspéto purulento e pplos resultados dos exames micl'oscópieos e
batel'iológieo8 e illo'cllla~õeo; em cobaia, afastam l[lIall[lIer possibilidade de con-
fusão no diag-nós1 ico.
/1 081'EIJ'E lJEPOR:l1 ANTI:) 01/ ltNF'KRJlilJ)11D}f; DE PAGE'l', não oh-
servada, podemos dizer, 11,1 infflncia e a osteite f1'b1'osa qníst'icCL ou enl'e1'l1Iúlad.~
de Reclrl1:nuhal/sc'//', rara na infiJ.l1cia. "ão modalidades clínica' que, também,
apresentam localizações <:ranianas e existem 11lesmo algulls <;a 'OS em tll1e vêm
ac:ompcll1'haelos ele clinbet'e insípido. A i(lacle avançacla, na enfermiclfltle (le
I'ag-et. as lesõ('s Pi:lg'!'hc:as noul.1'w; pal't(;s do C'sljllel to, diferentes das .Ia"lll1aS
,)"teoloróti<;as da enfel'l1'Iidilcle (le H. S. Uh . .' a imag'PIll racliooTáfica, as suas
lo<;aliza<;õf's e eS1JOSS((lIIento ó~'Sf'o f'xt·enso. da ('nfel'l'I1i{lade ele Reeklinghau;seu,
e ainda allsêlwia de Olll"1'OS sintomas da enfel'mida(le '(]e 1-T. S. Ch., escJ81'eeelll
() rf'.-qwf"iY() c1iagnóst-i('o.
/l OSTEO P8A1'IRU8E (lU ustcugenes'i:; 'i'lllZJ81'fe/:tu tem êstes dois SÍ'nt,)-
lllas <;aratf'.ristieo~ que ;são: as fratura.' múltiplas (' escleróticas azue:<.
Na o teog-ênese imp('I'1'eit<l craniana podem v€I'ifiear-se grandes Im'unas
eoro ])el'flll'açõe~ ó-A as erani~llc:S e fAlta de ossific'a<;ão da abóbada, ('<II1SClIl(lo
tleformações OH p10tuberâncias cranianas. Então ob·el'varoos o aspéto hitlJ'o-
cefáli o. Fnlta,m os sinai, clássicos de exoftalmia e diabete insípido da en-
fenlliclacle ele H. S. Ch.
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() (,RANJO TABE8 RAQU11'[('() pode também apre 'ental' altera 'ões
ósseas da abóbada craniana (:om placas de amolecimento e me,'mo de laCUl1a'i
ósseas. O raquitismo craniano, precoce l)ode .. e1' observado. muitas vezes, anele
nrificamos, também, o desenyolvimento exces i'Vo do. os o' craniano., muito
principalment , elo', parietais e rlos f!'ontais e. então, temos que a" b,),,;as fI" n,
tais e parietais poelem ap'l'e entar o tipo de cdnio natifOl'lne, O sintoma ele
!'aquitisll1o que também ,'e apresentam nos outros o.ssos do e'''(llleleto, ara;;taJ.:ão
o diagnóshco da enfermic1a:c1e ,de I-I. S, Ch.
o E'v('/iJPAlAJ O('U.Ll'O, pode apre"entcw:-s com lacuna,' Oll pel'ful'a-
r:ões elo ('I'ánio e, êstes orifícios estão ~ituado ao longo da linha me(bana, no
fr.ontal. nos parietais, temporais e ocipital. s('11[10 acompanhado frequentemen-
te. de e 'pinha bífiela. A não ..er, porém. <1-; lal;i.!na.s cl'anianH,; ele. la ai'e~,<ã0,
neJllll1111 outro sintoma po 1e confLmdí-Ja com a enfermidade de H, S. Oh,
NA /)I81'ROJi'liJ. i11'[,'&CULA,B, podenlos obsel'var. na.lglllls (;a,'OS, peque-
na' lesões atráficas fIOS o;;"os ,do crânio. pOI'(>m. em geral. são muito pou<;o ele-
sel1Volvidas comparadas com o H. '. ('h, e o' outros, intoni<l<; L1€'. ta última
afeclião na distl'ofia 111 Uf::<: ulal' , não fclzem parte dc ua 'iut::TIIatologia,
A c\'oll1lião ela f'lIrennielade ele lI. H. ('I!. '\ lia gTl1lHle IlIaioria dos ('aso:;,
peolongacl(l, e ,"" extencle por \'~I·l'io.. ano,; ~(,mo IlO e1.)"o de ,'t~liil;er t[ue ,)
a,eompanholl ,c1l11'l1nte 15 I1nos. 0., casos TJrecoce... fio, em geral, cle l)l'og'nó tica
mais reservado e ele maior 1ll0rtaliocla.c1·c l)OS primeiros anos.
Exi~tem ('a,;os em qll~ a el'olulião se .faz pal'a a l'lIra (' NÜ:iman informa
liue ela ,é I,eta I II a terça pa rte dos doentes.
As 'omp]i<;êtCiÕe,,; dependem da" localiza"õe.s ela lufiltl'i.lçtLt> Ijpódi'~i.l. E..;-
tas. atingindo com freqllênC'ia os j)1l1mõei'l, l'ealir.-am uma fibros. Vaml)l'f, 110
seu doente. obsel'vou a pal'alisia elo hipoglo,;so, moito pl'o\'ayelmente motivadH
pelo cleseJI\'ohimeuto ele Ulll Ilódl1lo xantomatoiiO no 'entl'O de urú!,'elll elo .,u~no
hipoglosso ou cio trajéto e1ê<;le, \s localizaçõe.<; nas vÍ ceras: fígado, baç;o, üm,
etc" agravam E:' C'omplicam a evoh1ção da. enEeTInic1acle c1{' H. 8. ('17.
Os lipóiéle" infiltrado,; e impregnaclo.,; llOS os~os elebi1~taiLl ,_,.La eBtrutura
e devido ao enfl'aqueôment e menol' I'e 'istência, predi<;põe á fratura..
A insuficiência ele-ta, glândula. determina menor tolerância ao' Jí-pói-
j'utercorrentes ca,rdíaco. E:' pn1monares, obs'el'vHclo, C'O'Dl maior freqnência, são
liS ljl1e. g'enllmente, ·ausam a 11'\01'tp.
A regressão elos sin10111a,; (exof1'a.11l1ia, cíiaLJele insí pi do). o e1e-,;a pareei-
menta das laeuna' ó;; ·ea.s, (iue se rec11eiam de tecido llOl'lUal, ',ãJ esta.,; 11lodifi-
eações quC' se 0b,'en'111l1, pel'feitamente. nas im::lg'pns radiog'l'il'fic'a, c'OlTespon-
dentes ,aos clifereute.'i períoelos ele evolnção. ]J' c1ifí<;il que, expoutaneament.e,
ou pela 1el'i.Ipê!ltiea me, mo bem ol'ienta la., termine pela cura C'oll'1.1)leta.
'rn AT AMEl\'I'()
Variado>; têm sido o,; tratamentos exnerilllentaelos 11<1 ellfermic'ialle elc H.
:-i. ('h. l~n1TetaJlio. ,atuallllC'nte. n<l g'nl11cle rmliol'iH elos (,a"OS ainclallão poriE"
mos deter nem f'onc;egnil' reg'}'pelir <I el'(}lllçi1J des1a capl'iciJosa e- exlranha ell-
fermiela le.
Entl'r os tl'atillllPl1fo,; nwciic'alllentoso.; slll'gelll em primeiro lugar (h" 1)1'('-
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parados de cálcio, a vitaminas e óleo de fígado de bacalhau. A. opoter.apia '
também indicada. Os extratos glandoulare, de de que chüller descreveu o
papel da hipófi.se nes a síndrome, tem sido, frequentemente, usados. Extra-
tos de lóbo anterior e posterior da bipófi e, 'ão usado, sendo indicado o pri-
meiro ,como influindo contra o retardo do crescimento, assim comoatenuanc1o
a cefalalgia, a agitação, a insônia, com batendo a anorexia e a debilidade que
com frequência este doentinho apresentam.
O lóbo po terior da hipófise, é também incli 'ado pela 'ua ação eficaz para
combater, muito espe'·ialUlente, a polidíp.-ia e polillTia, . intomas do diabete
insípido.
Os extratos de tiróide, paratiróides e H insulina, fazem parte do cortejo
opoterápico.
A. insuficiência de tas glândula detel'mina menor tolerância am;; lipói-
(les e concorrem para a 1Jiper(;olesterinemia. O extrato de tiróide asso<.:iacl0 ao
lóbo anterior da hipófise com regime pobre em gordura', levou Rowland a con-
cluir por tal melhoramento, que levou o seu ca. o [uasi à ura. l. ação favora-
vel e indiscutivel da tiróide sôbre o cresómento, a colocam em lugar de prefe-
rência e é o motivo de indi ação terapêutica. Observa,-. e que no 11i1 ertiroidis-
mo, o colesterol sanguíneo está com taxa climilluida. Considerando, também,
que a enfermidade de lI.,"'. Ch. é de. calcifi 'aJ1t , o u.·o da paratiróide é indi-
cado. \. ill'Sulinoterapia é a:::onse1hada por diminuir a hipeJ'cole terinemia e
pela sua ação como tônico geral da; doenças depauperantes, aumentando o
apetite, o pêso e atuando Ô'bre a anemia.
O regime alimentar deve er pobre em lipóide.s, suprimindo ou reduzindo
as gorcvuras, que são ricas em colesterina e, assim, lembramos a Rowland, que
l:ontra indica: o amarelo do 0\'0. que é ri(;o em lipóide.. os mioios. a vit .la. etc.
A intelTenção cirúrgit;a. e\'acuando o cont ndo dos tumores e a cUl'etag-eJ1l
da cavidade Ó. ea, r um meio terapAutico ilnsó1'io.
A fisioterapia. om o tratamento pejos raios ultra violeta.' tem. i.do usacll1
sem maior eficácia. na enfermidade de lI. S. Ch.
A l'adiotenl).J.ia usada eOl'rentemente é o tratamento mal.' aficaz no lI.
. Ch. Tivemo -oportunidacle de obs·ervar, no no so doentinho, que após uma
série de aplicações radioterápicas, houve redução bem apreciavel do tumor
fTontal.
A ação ela ra:dioterapia é bem apl'eciavel, podendo. tão. sómeute ela, iu-
fi'uenciar, favoravelmente, a evolução da doença, Jazendo ele aparecer as lacu-
nas o teoporótica1s. Percebe-se que ha a ão eficiente quando se irra ha a 1'e-
~ôão dos núcleos infundibulotuberianos sôbre a o-lfindula.
A ação favoravel sôbre o cre~cimento. assim como podendo fazer desapare-
eer o diabete insípido e modificar o. nódulos intraorbitários, podendo, mesmo,
cura;r a exoftalmia, colocam o método radioterápico no p1"imei1'o lJlano.
Interpretando, a ação dêste importante método, Sosman lis e: "qu:e pro-
',aveimente a irradiação destroe os histiocitos já atacado' e carregados de gor-
clura, libertam ao. jipóide. que e depo itam em outras parte' e permitem à
lesão individual curar normalmente".
HISTÓRIA CLtNICA
.João Paulo A., de 2:lh anos de idade. de nacionalidade brasileira resi-
tlente em ,s. Luiz cln", Mi"õ::,'5. E<;tado do Rio Grande do Sul. Brasil 'me foi
enviado,P?l' um col:g'a de,,; 'a localidade. Examinamo-lo pela primeira' vez, nl1
nossa c11111ca, em, Porto AJeoTe, a 3 de outubro de 1937. O no so c()leg'a Vitó-
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I'io Velo'o, desta capital, também o viu ne','e dia e acollllanhou, em várias
oportunidades, o' nosso exames e interpret'a õe '.
ANTECEDEN'l'E FAMILIARES - (; prú, atuallllellte g07,a ..aúdei te-
Ye febre tifóide; e'ta ]0, gripais com l'elatinl ft'equêneia; t m feito tratamen-
to anti-Iuético.
A mãe - relata que na infância ten' val'icela e que após e ta doença foi
atacada de manifestações nen-osa e tratada pOI' médico, Se'lll enüetanto no
poder informal' o dian'nóstico feito naquela época. 'rem reação de '\Va.·..er-
m811n positiya, levou a gravic1ês a termo 2 yeze , te\'e um aborto em haver
si'c1o provocado.
O pai é de origem indiática, pois seu antepas a]o eram índio nativo'
do Bra i1.
A mãe pro\'em de raça I!'el'lllânica. tendo. porém. sen' I ais jit na,;;ic1o no
JJl'Cu;Í I.
O (/IVO pate?"ltO sofre ele renmatismo e. lia temlJOs. foi operado pelo colega.
:\Jfeu Bica, de litía ..e calculo a. e fez, tamb{>m. a pro tatectomia.
A avó pate1"1~a não tem pas..ado doentio, a não. er uma aortite.
O (WÔ mate'l'no goza 'aúde. sem passaeb cloentio.
A avó matel'1ta teve - aborto não proyoc:a]o .
Estamo informados ]lle ofre de 'ri e5; nen'osa (ic). Trmãos: Tem um
irmão que é sadio, com nascimento a termo, c .,1..250 gl". de pê o. Atualmentu
e -tá 'om 5Yz me. e em condi õe normai.,
ANTECEDENTES PESSOAIS - 0la cell a. termo, com parto normal.
Pêso ao na cimento, 2.600 g'r ., ao ~eis me es p sou 6 quilos. AJim~ntado ex-
clu. ivamente a 1'eite humano. ao seio materno, até 15 dias, fazendo depois
...limentação mixta complementar com leitelhc) ácido (EI dou). Aos 6 me e~
miciou a, alimenta 'ão variada de .opas. mingaus, papa. e frutas e, ne a mes-
ma época o leite de \'aca diluido com cozimf'...ntos ub tituiu o leitelho.
Até o dia da primeira '011' ulta que no· fez, a alimenta 'ão era bem varia-
da e rica em valore. calóri o' e pIá ticos. rri n11 a especiabn ente predil e 'ão pela
JTh811teiga, sobretudo, adicionada a bi 'coutinbo ou pão. comendo com g-eandc
pra.zer.
Relatam que 110 .f.a mês tin11a a ca.beça ereta i en tou entre o 6.° e 7.° mês
p caminhou com a idade de 1 ano. fnformam que 'empr teye certa debilidade
no. membros 'Ínferiore porque caía "om muita frequência .
.ú. dentição se inie:ia no 6.° mês pejo apareeimento do' primeiro. ine:isivo,.;
medianos inf.erior~ e na atualidade tem dez unidades dentária. superiores ~
cl ez inferiores.
No seu passado doentio verificamos: bronqLütes de repetição, gri})es, PlU'
ria (llh anos) e perturbações dig~tivas.
Ha 1 ano teve um e ta]o gripal complicado de pneul1lopaba. Xão teve
febre eruptivas. Foi vacinado 'ontra a varíola, com re'ultado po itivo. lluan-
do tinha um ano de idade. Fez vacinação 8llti-tífica. :Não fez vacinaçõe anti-
diftérica nem anti-tubeT(~ulo a.
A intra-dermo )' ação feita, negativa (DJ'étodo Morqllio).
ENFERMIDADE ATUAL - Informam o.. pai.' que em abril <1e ]9:37
teve uma queda e ne 'sa oca -ião bateu com a 'abeça no chão, atribuindo o pais
á êste acidente certa rela 'ào 'om as manife. ta(;ões tumora j·s Cj ue hoje apre enta
na )'egião atingicla pelo choque.
Em maio do me mo ano apareceram os tumores craniano. de localização
lateraL para depois sur'gir o tumor frontal. Principiaram a verificar, já nes-
sa ocasião, que ao <loloca-lo em determinada posição no colo, ou ao senta.-lo, num
pequeno automovei, o pequeno. irritado, e,horava, manifestando dôl'. Pa<;-
sados 15 dias notar,am que ao caminhar claudicava, encolhendo o me:mbr'o in-
ferior esquerdo.
Levado, então, ~. pl'esença de um clínico de . 'anto Ângelo, êste informou
<:xi til' uma sub-luxação íJeo-pubiana esquerda. coIOCRnc1o-l\h v um aparelho de
ges>;o. Apó. quinze dias doe imobilização, retirou-lho, não ten,do O pac.ientinho
apresentado m lhol'·a5. Continuou claudicando e manife ·tando a mesma c1ôr
que sentia antes de colocar o gesso.
Os tumores cranianos vão aumentando de volume e. então, o doentinho é
levado Ú pl'e~ença do colega Cunha. ele S. Luiz. que após efetuar o exame clí-
nico. resolve envia-lo à noss,a clínica privada, em pôl'to. Alegr.
No primeiro di'a que o examinamos (3-X-1937) esta"a febril, abatido, com
38°,3 de febre. e verificamos a existência de uma rinofa:ringite "'ripal com ex-
sudação brônquica, estado êste que des·apar eu em 2 a 3 dias.
No e.xame ve'l'ij1:carno:;: ~riança irrita v,el, 'om estado gerà1 regular, psi.
CJuismo normal e que responde inteligentemente e ck maneil'a pr·ecoce. em re-
lação à idade, á uma série ele perguntas.
Ao caminhar, amparado pe}a mão, vemos que a marcha' claudicante que
"ealiza é muito semelhante}) da I'uxação 'ong'ênita, sem, entretanto, ser con-
firmada.
Pela in peção g'eral, verificamos também que o pequeno é pouco de en-
volvido em relação à idade, pois ape ar de seus 21j2 anos pe. a 8.720; tem o
talhe: 80 ct·.; perímetro torácico: 44 cts.; pe1'imetJ'o craniano fl'onto-oeipitnl:
47 cts. e na circunferência qne abrang·e o tnm:'ll': 49 ct .
2\Jessa lelade, como sabemoi-i. aS cif.ras normais são: pêso,J 3.700 gl'amas;
talhe. 89 cts.; perímetro to]'ácic l, 48 <:ts.; perímetro craniano, 48;5.
O ele envolvimento ós.seo e a ausência de altcr·ações adiposas, demonstram
<.jllE' não existe insnficiência 1?1O'n1Icslll do lóbo anterior e posterior da llipól'ise,
Panículo adiposo pouco apreciavel e e. taelo (la l11uscu1a1"ura com le\'e hipoto-
IliH. 1\ p,ele r. elústica e hÚlIlida c assim se 111anteyC durante todo o período
qlte o obsen'amos (21j~ mes·e:» mesmo dUl'ante a époea lias q·uais apare 'eranl
e-.tados in tel'{:ol'l'cnl·es. como pertul'ba<;ões digestivas; apesar ele febl'e. YÔlllj-
tos e tlial'l'éia. não 110111'e deslliell'at,ação manifesta e não existi11, enfim, 11enhn-
ma pertul'bação elo l1ietaboli mo hídrico.
CRANIO - Chama em primeiro lugar a nossa atenção uma ma a tu-
111 o'1'a1 frontal, do tamanho de mei,a tangerina e cuja. dimen. õe.. na· sua base,
são :cliâmetro horiz011ta I (7 cts.) e di~tmetro vertical (4,5 cts.) e com 2,3 cfs.
de altura, '. em existirem alterações do como cabeludo, nem elo t·ecielo inflama-
do...endo o tumor ele consistência moie. Ü'reclutivel. indolor}) pressão, sem au-
mento de calor. puJ.satil, transmitindo ao, dedos que o ,apalpam os batim-:ntos
cerebrais; esta sensação pulsa til é aumentada pelo chôro. pelo grito e pela tos-
se. O rebol'do ósseo que ci·rCUllda o tumor é bem nítido a apalpação e apl"e·
;;enta o aspéto de haver ido cortaelo a pi'que.
Na região antero sup·erior do osso parietal esquerdo, observa-se um outr',)
tumor, de tamanho semelhante ao elo frontal e cuja. elimelJ1 ões são: 7.5 cts.
9 0;' 4 .(:~s. A peje que o recobre é IlMmal e .;1 sua ~onsistencji.l, assim como a
pulsaühdade e a verificação nítida elo relêvo ósseo, o colocam em condicões
muito semelhantes}) primeil':.! 1:0'. a ele crita. -'
..
.~
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Figura 1
ObSerY3~ão pe oal - Percebe· e o enorme tumor frontal no m;íximo do seu
taml1J1ho ao iniciar a radioterapia.
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Na região po. bero- uperior do mesmo parietal e querelo, verificamo , ~am·
bém, a existência 1e um pequeno tumor, elo tamanho ele uma g.ranel noz (4
ct . x 3% ct .). sem altera õe do couro cabe] udo, indolor, de consistência mo-
.Ie, :semelhante ao primeiro lescrito, irredutivel. 'em '.'_1' púl ati1. notando-se.
Igualmente, ao apalpa-lo. o rebordo ós eo.
~a região antero-o uperior do parietal direito. obsenamo ainda úma .bo s~
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Figura 2
Oh'("TII~~O pe~~o:lI Diminuição (lo tumor frontul ap6s aplicaçõe l"adio-
terÍl pirU5. Turnol' pn ri;>tal e qu rdo.
jumoral do me mo a péto que as anteriores, com climen ões semelhantes do
antero-sruperior elo parietal e. querelo. com o tamanho de 6 c1Js. por 4 ct .
Tumor, igualmente pu!. atil, com a' me ma. caarterísti as d0 anterio-
res. Pel~s imagen raeliogl'nfica' vimo confirmadas a existência ele gl'anel,,>;
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Figura 3
Observa ção pessoal - última fotografia de fren te. Exoftalmia es.querda
e parere que no ôl'ho direito também já se esboça a cxo:f.ralmia. Infiltraçã.o
xa ntoma to,a da p:'llpe bra inferior esquerda.
lammas osteoporáticas cranianas, com destruição ela tá boa externa e interna
do osso.
No exame radiooTáfico efetuado ultimamente, observam-se na região pa-
rietal po terioT, três pequenos foco de ostc.:>lise. (Proce so de inÍci{)). A la-
cuna óssea. do ocipital é de pequena dimell 'õe e não apr enta tumor.
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:F'igura 4
Oh'en'a~,io I'<'S'll;1i - ,eotografia de p<,,'fil. ]';xoftalmia esquerda,
Nas reo'iões temporais. ele am-
as veia,' epicranianas. F rll1ta·
Da rtle~llJa fÓl'ma ch tlês pe Jllel1aS la '1111as osteoporóticas do ral'ietaJ. pal'-
te posterior.
Obset'vamo<; eminências frontais salientes.
bos os La elos, realçam-se, em a.centua,elo relêvo,
nellas anterior e po tel'ior: fechadas.
:Jo COllJ"O cabeludo, na região j'emporal de arnbos os lados, pt'opaganclo-sc
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para outra. partes da eaheça. ob erya-'e uma enlpção e zemato a, apare nelo
ta'mbél11 em fÓl'ma d fllac·as de eczema11otoraxenosmembro... elea·p.to
(·<lI-aterí. bco. como apl'efient'am no.' c1iatésico. ex udativo..
FACE - Ob etTamo 1 exoftalmia e querela, bem acentuada e na pálpe-
bra inferior dêsse me mo la]o notamo. uma infiltração aliente, de consi tên-
(·ia mole. proyayelmente da me"ma origem ela . ínell'ome H. (;{. Ch. Temo. a
Figura 5
Ob cl'\':l~iio pc soa1 - Tumor·cs fl'onta1 e pariiJtal.
impre 'são que, e inicia a exoftalmia elireita. Quando se fez o último exa,mp
oftalmológ'ico, ainda não. ob ervava.
ORELHA E NARlZ - :i\Tol'lUai·. \:<"requentemente tem otorréia, sin-
10ma que muita "eze a~ompanha a H. N. ('71. ," O no.. o a o apre el1ta. êste
f'intoma. ....
BOCA - recoberta 101' mu(;osa levemente descora la. Tem paladar og-i-
nli e amíelalas faríng-eas pequenas.
I '. ,_
DENTES - com lio'eil'o p['Ollati&mo, 1ipl'esentando o "liseTé" inal tã')
frequentemente obsenaclo na. crianças hipocalCi:ficada..
"
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PESCOÇO - Fino e médio, ob, ervando- e na reglOe laterais grulJo~
ganglionares (macro e micro adenopatia). Ultimamente, na região ]ate1'a1
cervical direita alguns gânglios e hipertrofiaram ainda mais, cheo'ando ao
tamanho de uma avelã, endo maior o gânglio ub-maxil,ar c1irvito. atélite do
processo fistulado daquela região da boca. Veias muito. alientes. pl'in('ipa! ..
mente ao chorar.
Figura 6
Veia epirrunia na c eJenH'n.tos de eczema no COUHJ ca beludo.
1'ORAX - • imétri O, ligeiramente achat,ac1o latel'a1mE'nte; visívei o. c<;"
paços intercostais. E boça-. e a facha de Hal'l'in.<;on.
COLUNA VERTEBRA.L - Ligeira e. colio, e dor,al de convexi.clade es
querda, sem verificação ele elor ao fazel'm. pressão ôbre a apófise e pi-
nho. ·as.
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Figura 7
Oh~rrvaçiio P0"OO~11 - l~,'tanlo do cr('RcilU~l1to, 'rumor hontal diminuido,
cmi-flrxno elo m, i. o,
MEMBROS SUPERlOREr::t. 1<J INPERIORE, - O membros s,Lweriores
ão normai, O m mbro- inferior esquerdo, com frequência é mantido em li-
geira semi-flexão, porém, ultimamente, e~,ta ati tuc1e, excepcionalmente, li ve-
,'ificamo, Nota- e, n, veze!l. rea ão de do.". qllanc10 realizamo a flexão ubi-
tamente ou a extensão dê e membro, Exi te diferença entre a 'egião tro-
'anteriana e quenla e dil'eita, Acima do I!rande tl'ocanter e, querdo p rcebl:'
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Não existem:
O Romberg
se ligeira tunwfa ·ão dif\lSR, ;:em aspé1-o inflRl1latól'io e inclolorosa. A pernH
Llê' e lado é maio fina. O comprimento elo m. i. e.. elesde a e.spinha ilía·"a an-
lerior até o maleolo é ele 35 cts., enqllanto elo m. i. (1. (> ele 35.5 cts. ,"rmos q\lc
rxiste ligeiro encurtamento de :Ih centímetro.
E':igura
Observação pc oal - Vel'ificamo·.a eminência do tumore cr:tllial1os nas
regiõe : frontal e pariettais elireito e e querelo.
O reflexos rotulianos, aquíleos e plantares, são normai
J3abinski, Oppenhein, clonus do pé, nem Kernl o', nem Morquio.
não poud ser pe quisado por condições peculiare. a essa criança.
SISl'EMA LINFO-GANGLIONAR - micro e macro poliadenopaha czr-
"ieal e ill guina1, sendo. na .}ua maioria, gânglio. pequeno. duros e moyei .
~(TE,lIA ,YERl1080-.vEURO-MUSCULAR - . ono tranquilo; não tem
•
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:Eigl1l'a !:J
:l!Jsquema da distribl1,ição e }c'ca-
lisa~ões 6sB,caS da ,onferll1idade
(le Band Schlillel' Christian. Em
preto os 6ssos mai' fI' ql1cnt('-
mpnte atacado. Riscado. o' ós'
so, atacados em seg\1l1rlo lugar,
Pontuado, o ó, os 3 tacado em
último lugar ( chinz),
];~igll"" ] O
OlJscrvnlião pu.'soal - ·1.lJSqUOllIH
rlas ]oeali 'a~õcs 6s ,eas (em pre-
to) \'l'l'Íii 'ad:t~ no nosso doell-
tillho,
nem vertigen nem e pa mo (nunca teve laringo e'pa mo, nem tetânia nem
onvulsões); ao exame é irritavel e inc1ocil; temperamento nervoso; sen ibili-
.Jade intata; reflexos nOl'mai... O' outros exame t:omplementares do i. tema
n rvo~o foram nco-ati ,-o '.
APARELHO (lASTRO-lA TESTINAL Rofre le <,on, tipl:t<:ão mai:, ou
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Figura 11
Ha diografia ela bacia
D'bservaç?i-o de Moreau - Ra Hogl'afia do caso de
}[or au. Muito semelhante a do nos o cao. Imen-
sa lacuna osteoporótica ela aza i.líaca e qUicrela.
1"igura 13 ",
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Figura 12
Ratliografia de torax
Obsen'ação pessoal - Segunda radiografia
de pulmão (til'aela em fillS de novembro).
ombl'as hilares a,umentac1a., l11'illcipalmente
à clireHtl.
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meno rebelde. informando os pais que na, ~aida dos dente (mc) fazia el'ta-
,los dialTéico de carater di 'péptico,
.FiGADO E BAÇO - Sem hipertrofia; pois, e tão no limite normai.'.
APARELHO RE PIRA1'óRIO - No primeiros exame por nó ' feitos,
:Eigul'a H
RadioO'ra fia do cráuio
Ob~el'vação pes oal Lacuna o,teoporótica cranianas c a clestnliçào COI"
tiral do l'amo a cel1dente do maxilar infC:'ior dücito.
Hadiografia tir.ada em 5-X-1937,
o puJmõe eram normai , confirmados pela l'adiogTafia. oin ,idindo com ~t
reação ganO'lional' que tem tido ultimamente e com o e tauo febril, yel'ifica·
mos aumentu da ombra hilares, principalmpnte à direita.
APARELHO CARTJIO-l1ASaULAR - aTa ão: ,ituação, l.alllêlnh , 1101.'·
mais, A ponta bate no 4.° e paço intel'costal, sôbl'e alinha mamilal'. Ruidos
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cardíaco claro' 'e di tintos. Não existem . opro, . Contração regular; tons
pu,)'()'.. Eletrocardiograma: taquicardia sinual.
APARELHO GE'N11.'O-ú11I LiRIO - Normal. Elimina~ão urinária:
normal. Tem. à, vezes, infecção urinária (muito leve).
l'igUl'8 15
H~1e1iogl'afin ela batia
Observação [lc"oal - J:norlllc lacuna ost€oporótica <IH aza <lu ilíntO esqu<f!'"
rI·o. No ilíac{) c fêmur e qucrd h:1 destl'uição (1n cortical, obscrvando, 110
fêmur du'\s la"ullas o teoporóticas. Na aza do ilíaco direito c 110 terço su'
1"'I'ior ,la (linfisc felllural dircita pequenas lncl11l:l. ost€oporóticas,
Radiografin tiradn elll 5-X-l!J~7.
ESQUELETO - :Nas radiografia fei,tas em 5 de outubro de Hl37. "cri,
ficamos alteraçõe á!', ea inten a do crânio. do ramo a. cen lente elo IlHlxill1l'
lnferior direito, do ilía o e do femm: e"'querdo. ~o crânio ob.·i'll'yamOs ~Tan,
de' lacuna' osteoporóti"as l11Í11tiplas, 'om destrui ·ão da táboa intel'l1a e ex-
terna. A sela túrcica arre. enta. tambpl11. alterações COI11 destruição elo lpitn
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e da lâmina quadl'üátera. No iJíaco e femul' dil'eilos existetn, ainda, pequenas
~MUn.a.., o teoporóticas.




Obscrvaçi'w pe oal - No crflnio ob,~ervam-se várias lacuuas osteop(Hóticas
com destruição da tábua. iutCl'lla c externa e algumas cortadas a pique em
saea bocados e festOJla.clas. Aspecto d{) "canta gcográfica".
A ela túrcica está alt rada. C0111 dc· 'truiçã·o d-o lei:t-o da g·ela, e (la lâmina
quadrilátera.
Radiografia tirada em 5-X-1937.
Na asa direita ilíaca ha sinais suspeitos de Limitado processo de rarefa-
ção, que na 2.a radioO'rafia é mais nítido.
N a asa ilíaca esquerda tem Uilla enor'me lacuna osteopol'óti~a.
Os óssos dos memheos superiores, costelas, coluna, esc[tpula etc., Fão de
aspéto normal.
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E'i'OLl 'AO E 'l'RA'J'k\IEKTO
Durante o período de tempo em tlue esteYe na nos. a <:!íni<:a pl'jnl.da. des-
de 3 'le outubro de 1937 até 12 de clezem hm (lo mesmo a no, teve ·as doença' iu-
ter 'IJITentes . eg-nintes: perturba<;ões digesti\'as '0111 11m quadro febril, ,-ômÍ'"
io e c1ial'l'éi.a; rino-fa l'ingit(' gl'j paI <:0111 ligeira exsuclação brô!1cl'rica e lUani-
Figlll'a li
H" d iogrl1fia da b;wia
Obsc]'va~,LO IH'SSOHl - l":llorllle IHeulla osteoporótitll da aza (10 ilíaco rsqu"]'
(]Q. o i]j,ú·o C f~ll1ul' (' 'qll('rdo !Ia destrlli~ão da cortical ob en-al](lo-s(' jltr
fêmur di1l1 !2c'una osteoporótieas. ~Ít a"a do ilía o direito e 110 terço, u-
'}lerior ela c1iafisr fel11unll dÍl'cita, lacullas o tcopol'óticas mai. acelltll,a(la'
que 1111 l." radiografia.
Ra<liografia tira'la ('111 l-XTI-lf)3i.
festações diaté 'i<:a : e::zema. Dur'ante e.'te, dois me.-es O e -taclo geral melho-
J'úU e o apetite, aos poucos 'e normalizou. .\ ::un'a ponderaI a.-::enc]emle. de
8,720 grs. pa 'sou a 9,330 (pêso atual).
Diminuiu o estado ele il'l'it.abiliclflde, e tem um ano muito tl'anqlliJo e ;já
p'er-cebemoS' no.- líltimos exames realizados maior elo ·ilielade e bom IlU 1110 I'. So-
jicibl. passeios. alegl'fl11-clo-se com a<; pes·-;oa.- que () l'ocleiam e faz continLHllllen-'
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te pero'untas, mostrando gr,ande C11rio, idade. A' :suas perguntas e I'e, postas
sã,o própria' de 'riança,,' .elemail idade.
1\. evolução dos tumore,' em parte reg,rel1iram; principalmente ° frontal;
e ba.ta comparar a. fotografi,as tirac1,as ,em 14 ele outubro e 3 ele dezembro de
1937, para verificarmo, a diferença, que é benl apreciaveJ. Ha um mês que
se ausentou para. o interior e as info:rmaçõt's que temos tido, são ele que v,ai me-
)hOI'<111clo o ,t'sta-c!o geral, alimenta-,'e muito bem e a quantidade de alimt'ntú'
,l!'igllr" 1
HacliogrMia do crânio
ülJ l'I'vação pesso:il - No crl1nio obselT::\ll1-Se v:'trias lacunas osteoporótiea<
<:om elestruição da tÍlblla iutcrna extema e algull1as cortadas a piqlHl CIll
83CH 'hocael08, () fc~to'lwelas. Aspccto (1c "carta. geográfica". Na regiíio 11;[-
deta') po tcrior, oh erV:1ll1-.'e hês pc iueno fóeos ele osteolise.
Itadioo-rafia til'ada ('UI l-XrI-1937,
que antel'iOl'mente tomava por refeição, de 150 gr\<;;., com difieulcla,de ingerin-
do agora, fa ·ilmente, 180 g)~s. Também fui informado que nestas ú'ltima,' se-
manas teve febre e Os gânglios cervicais têm aumentado apreciavelmente
Acompanha êste e tado uma pill<l:'ia, COllforl11'J diagnóstico cIo colega de S. Llli:r..
~ jcolau oare '.
8eguidamente tenho recebido informac;õe~ fa.vOl'avei!:; elo nosso doentinho.
O -tratamento dieto-terápico que traçámos pa,ra o nosso pacientinho obe-
(lece à ordem que l'el<'l1-alt'o>-::
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o dia 11 de outubro de 1937 os colegas rtul" Greco e O ório Lope', por
nós 'olicitados, iniciaram a I'ad iotel'apioa, Pizemof;, tam~m, uma série de 30
banhos de nltTa-V1'o1Jeta,
ubmetemo-lo ao I'eg'ime dietétiC'o seguinte:
DIEJ'ÉTICJl - l~eginJe pobre em gOl'dma. ; u~a o azeite de oliva. na
alimentação, 0arnes magr~L'" de vitela e de vaca (f('esca's); aves, peixes, 1001 ÚS-
eulo, cru táceo , leite, verdura~, fruta', Ovos, excep i011almente,
Ruco. de fl'Utas, excepcionalwt:>nte.
P-igul'3 10
]~a(lic,grafia do erã nio
Obscrvaçã-o pes'oal - No crânio observ;lIn-se v:'Lrias lacuna ostcoporóticas
c,om ele lTuiç;Lo (la t",bua interna c ('"te,',,:l, c algu,mas 'ortnela' " pique em
saea bocaelos c f stonada', Aspecto ele "carta geogr"fica", a região pa-
detal post rior, ob en',am-sc três p qu nos fóco' de ostcoli 'c,
Radiografia tirnda ('m l-XIJ-l(J37.
AB TER-SE DE - came frescas de porco e cameiro, manteiO'a, quei-
jo, creme e leite de -abra,
TRATAj'jlIEN'j.'O TERAPÊUnco - il'açado e já, em pa.rte, iniciado:
1,° - Bi mogenol, àlciodex, Cálcio-o.. telin coloidal, Prolan e Preloban,
Vitast~rineByla e Tbyroxine Roe'he, 2,° - Sulfal', enol, Para. Thorm<,me ]Jilly,
(paratIróide.. ). Campolon e Vitamina B in,jetavel. 3,° - Pituitrina P, Davis
e óleo de fígado de bacalhau fosforaà.o.
ertamente que A te long-o trataJUentfJ [-eceberá O I:e. petivo controle.
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1~TERPR1~TA 'ÃO DAS PRl:M:ErRA RADlO ,RAl!'JAS
Em 5-10-1937
O exame radiológico ao esqueleto, ,cvela a pre 'ell~" de altel'ações ós;eas, )lú ,'r,-
llio, maxila)' il,feJ'ior, ilíaco (' felllUl' esquerdo, E a altemçõc, ('00$(;'11' ele ZO)13S de
Outra




:.\lúltipla lncullf:' O'tcoporótica' (elll saca
110 fl"Ont~ll c p;;ll'i{'t08j~, \"('rifil·::l.Il<1o-~ ..·, também,
110 fóeo' ele ost oli c,
radiogmfia tirada l'lll l-XTl-l!l37,
bocadu )
Os peque-
pc)'(la de substância, ac limite 'I)I'cc'iso, de fórma e dimell ÓCS V<I ria \"(~is, selll ~ioajs (le
J'C:1 C;ii o Ó, a peri-focal,
No ilíaco e femm' e quer los 1In ae hnição t1a cortica!, n sim C0l110 110 ral1lO ascl>t1-
dent<' dil'eito (lo maxilar inferior,
1\'ota'8<', també,", 110 t('",;o SU'I eriol' ,1:1 rli"fi8<' fPll1ll1'nl t1il'cita ]1<'qucl1a laculla :JS'
teopol'ótiea,
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l<'igu r~l 2:?
Figura 21
ObseJ'\'açüo '1)e-8 'oal - O 11ll'lIil1o






si 'ito ele p
pessoal - úi,til11a
'1';I'>lr1a CIll R, Luis,
rkzcmiJ"o do 1937,
cst'1(10 geral, \. Vo-
e a marcha III 1)'1 h 0-
1'a ",,,n,
}<'igurn 23
OiJS~I'\":l~"O pesso:)! - P'lis e filhos
::"<'sta fotogl'aii,.l obscrvHI110 ': O lllCl1illO J. P. A, (IT. S. 11.) Ú dircita "
rI C\,>qu'Cl't1a so,u inni:'.o 'il1,ho, cl'"iall<}n cutl'óficn.
(1 pilO (1(' origem illdirttica, pois seus antepa '8a(10, ('ram indioo 11ativos do
Brasil (' :1 Ill~C ])l'ovf'm df' l'nça gcrmnnic:l.
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Na asa i1í[wn direüa, ha sinai 'uspeito de limitado proce so de rarefação_
O cnlnio tem o aspéto dellominado de carta geo,gl'Ít·fica. A sela túróea, tamhém
npresenta alteTações c{)l1Ist.a.n tos (h. elestruição do leito d.a sela e ela H'un'ina quadrilátera.
Qs outros segmentog do esqueleto (vél·tebl·us, costelas, menl'bros), os canl'pos pulmona'rc,s,
.são transparentes e a imagem cÚl'(lio-,-a cular é (k aspéto normal. '.
}~igura 2,1
úbsen-ação pessoal - :YIicrofotogl'afia. ~ulJ1erosas vesículas adiposa COll-
tida no líquido extl'::tído por punção das bo:;sa" de nosso doentinho.
(ricas cm lipóides).
CONCLUSõES: O a·&péto l'adiológicc da'l alterações ósseas assinaladas, enqua-
'lira-se perfeitamellte· dent.ro das modificações esqnel6tica.s observadas lia cnf<JrulÍelade de
Sohüller-Chl'Lstian, 'Ou Xantomatose, '.\o)no também é denomillada. l!:sta c nfennida de,
rara, mais freqnen:te nas crianças, é de etiologia obscill.'a, pareccud·o .1. alguns autore·lJ
(Morri 011, Rowland) traL1r-se de uma re:tÍ('nlo-e!1ooteliose, com altel'açõed predominantes
.ao metabolismo dos Jipóioe .
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I TERPRBTA 'AO DAS 'EG NDAS RADJOGRAFIA
Em 1-XII-1037
O estudo comparativo das primeiras l'acliogrufi.as de J. P. A., d 5-10-37, com lU'!
6ltimas obtidas em 1-12-37, revela algumas 1l1,odifi ·ações rcgionaissclll altoraçÓc.s do
aspéto geral, ti'pico, da afoc~i'ío ó sea, e ca,'ateriz[[clas pOl' dire"onças morfológicas doe
elemell'tos lacunal'es, pelo [[ pa "ccimen to de no\'os fÓC08 ]e ostcol ise ou pc In regrcssá o de
ou.tro jfL oxisten tes.
Figura 25
Obscl'\'aç:io I'e~wlil :'Ificl'ofotognlfia - Líquido <!l' )'ullc;ào.
CSPUIlJO as c glóbulos v ,'melho
'élula
Examinemos, elll separado, o vários egment esquelétieo
CRÂ 10: A~ gr:U1(le' zona' de o_;eoli~e da regiõc' f 1'(}Jl ta I, 113l'ictal e ocipi,tal
antes de limites nítidos, bem trllçado, apresentam·se fiO 2.° examc, de tontôl'n ti fina-
m-onte elen,teados) sobretudo "fI l'egião fl'onta·l.
A lacll11a óssea do ncipital te." SU<lS dim 'lSÓC' sellsivelmollte l'etluzidas, a im
como ; meno' pronuneia<la n tlesh.uição do leito ela sela tú!'eicfI. Xa l'egiiio pnrietlÚ-
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,
}l09terior, a,p:ll'ccem trê' pequenos foc{)s de ost-colise. núo ob,~r\':wlos lWS Jlrimeiras l'a-
diogrh.fias.
R' pre{;Íso a 9inala1', contudo, a dificuldnde em obter radiografia em illêllticas
posições, o que sómcllte permitirá comparação rigorosa.
TRJON'CO: Colu,na. ('ostclas 0'SS03 da cs.e:'tpnla, (lc nspéto 110l'lnal.
Fignra 26
ObscJ'\'a~rLO pessoal - Mirrofotogra,fia -!AgJ.omci·acLo de c·élulas Clltr~ as
quais uma grande l'éluJa c·spUJilosa, contid·;l n·o líquido de pUOIIÇã.O de uma
(las 1)OS5;)S de doente.
()s 0ampo' pulll'lollare·s, 'lO ú<ltimo exame, rcvela'll1 illflis de peribrolléO lilli'ang~t ,
com empa tam 11tO das s.ombras hilare . %
Não se not:lim sil1'â:is de infiltl'f1ção, prOL riallll\lIto; do ;P:lrenquima 1,ulmo",,1l'.
Sombra cúrdio-vascular de aspéto normal.
BACIA: As Joesões elo ilínco e d'cmur esqu r·dos apre's'entam,s'c :lullIentadas, a. silll
'como a pequena ·zona -do osteolisc de 1/3 superior da c1'~i\fise do fem'u'l' diL'eito.
CONCLU 'õES: Do exposto, verifica'se que a evoluçã<J do I L'ocesso, SllhmC'~ido à
','oentgentera;pia, foi vari:lv I, em. dup.1o scnt-iilo, ·i. to 0, em eCl't{)s' segmcnto' ou 7,o·nas',
2 Ij AnHis da .r'aculll1de de J\lcdici"" (le I'ôrto Ale rc
!'OU\' cYioel1';c )'cgr 'ão ela le õe , c em outro .urgir:lIl1 110\-0 elementos 03teoHtico3,
(lCIlUll ·iando quc o di :túrbio glc)'al lllcta,bóli,co n;;o foi dominado, atuan'do, ainda, d
:lcôrdo (·om as sua,' ('al'aterísticas dc af('c~ão ÓS 'N' sistcmatizada, elc !ocnliz:lc:;lll prC'c1o-
!nin:-111t,<.' p:1l':1 o ('I'ânio ,.. l)aei:l.
As 1';lrliografias l' as I'C peti\';Js ln te "I)I'C ta çõc ' fOl'l1m feitas pC'los dl's. Pcrlro .\I:,,·icl
(' No"'wl'to Pê'ôg-n do JlIsl'ituto de Ha(liológia Clínica,
Figura 27
In'I'va~iio pessoal .\1inofotografia do mUltcria1 do líqu'ido extraído por
J,ullção: 1ionO('itos com núclco' c titoplasmas. )ratól'Í11 l1lucoicle e (letrito~.
l:-.'.F'Ü'RME AX.\.TOMO-P.\TüLÓGl O DO Dl{, VALDRlfAR CAS'rnO
}JIlI ,l - XI - 1937 - LiQl:JDO DE P N .'\0
1." - 'ARJ\.TI-:RES ?\1.ACHOISCóPI O' ':
O material rctirado por Junção elc uma das hoss;~s do paciente, a})l'esenta caraLe-
re' de um líquido Oluito \)spes o e fil:l11te, CÔI' {te chocol:tte e comvletamente eles,p1iovido
(li:' clleil'o.
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A sua longa pernlanô·ncia 11,a seringa esterilizada,s 111 soil'er um pl'oce 'so de co·a-
gula~ão, demo·n·s:tl'a a Silva esca lSez em fi:b l'in a, I'lll.quallto q,ue a consi ·t<tjnc·ia fila11,t'C, evi-
(lencía a1Juuc1ância ele ma/t'él'ia inncóidc 'ncle '.'ontirlo,
2," - CAHA 'J'EI~,1~S MICRO 'CÓPJCo.
a') - Apó, coloraçi'~o pelo mlétor10 rle Giemsa Jr'nto, llotam, e os cguint-es (·I('11lonto':
GLóBULOS VER~,[ELHOr que se apr<'selltam, uw' com dimellSõcs, fÓl'lna e rea-
çõe t:intol'iais ~)enfcital11C11te IlMlJllais, cllICjuallto quc outros ofcrecem aspéto ':I'cnulado,
i-sto é, 0111 ['c/borc1o dentell{10 i ain<la um certo 1l.úmCI'o dêss s glóbulos se elll-CQ1Ül'all1 pal'-
eialmen:te destl'trioC1o ou hem01i '<1'dos, com cOllsequentc Jibcl't~ç1ío da h-emoglol)lina, qu
e111Jpresta a·o líquido a <'ôr chocoJatc que possue,
LEUCOCITO' ~fONONU L]~AR])S, de gl"'lollde dimensões, l'eg,uJando ele 13 a 18
micros, c:ujo citoplasma c núc]po 'e enconiram na propoi'~ão de 1 x 1, sendo menos co-
l'lIdo qu·e os dos Iinrfocitos (' 'e >11'1'l'""ntando 01'>1 rcdolldos, ora com c:;h;IIlfraclul'a' latc,'ais;
são os ·ltamaclos :NIonocitos. .
'1'a.is células, verificald-as JlO líquido de IJun~ão elU certa pl'o.po'l'ção, ao la<1o de OU-
tr·os elemento' que adiante apontal'emos, br'lTI ate~tall1 ;1 sua o·rigem local, à custa ceril<l-
mente clo-s e].emen(;os Il1istiotit:hios ll1ese"Cjuimat.osos, Cju 1l0ssu'Üm em alto gr.au :1 l'ropl'ie-
{la/cle de, solic:ital1o lJM uma ação il'J'itativa qualoquel', se JlIohilisal'ell1 e sofrel'cm fe,nô-
menos ele metamorfos,e, quo os tnlnsformam em célula.~ fago(,,;t('l'i:ls de gr-a11'de~ d~lJ1en­
'õc ou TIHlcrófngos.
Fi na1nNJ.1l<W, encontram-se ;lincla, 113 lâmina COl'a la p lo m-étorl0· de Giem a, v;ldo
Jin.focitos e l'aros rpolimol'ofonucleare II elLt.rófil os.
h) - Após colol'aQií.o pelo Sucl00 IH, a fre co, notfMll-Se: Ao lado dos elemento
acima descritos, a-bunelaJlte quantirlade ele gl':l1IUlações 'brilhalltes de 1latureza lipóidica
e goticula ele matéria graxa COI'UÜn, ele vcrmelho-alaranjado 'P lo Sudão III_
:NIas o quc I'ea]menll" c:,I".nl;.1 " atenção 110 pl'epra-c1o a ft'esco, é a presença no seio
dos outros ·elementos. e1 céluJas (k grandes {limensõc , {lr fórll1a il'l'egular, ÜC aspéto
vacuolado, e c:hcias de gl':lnula~õed lipóirlicas e gotí'culas ele matéria graxa, evirlr11ciac1as
pelo COl'Unte () pecílíico.
Tais eélulas obl'ec:ll'l'ega(l:t, M ~iJ.1óicle, tem o aspMo Nll'atel'istico ela~ c:éluln
('liall1ada e s p 'u moa alUi xalltw:natosa .
São cleme'ntos qU{) tê'lI1 a su' origem 110 sistema l'etíc.ulo-endotclial e 110 hi"tioci·
~os do tecido eon;iun tivo.
E, sendo o ,i otell1a retículo-cll{lotelial, a pl'i.n,cÍ'pal iormaç~lO histológica ellcaITega.-
0:1. do metabolismo elos liJl6ide~, fac:ilmCllte se cOlTllpreende que em certos estaclo3 mórbi-
rIos I' t.ículo-.endo.teliais, tom pCI·tuI·baçõrs metabólicas do 'lip6ieleH, apare~am ('0111 J'el;t-
tiva aobull'd-ância {lS elc;rnentos celulares do tqpO xantomato o.
CONCLU ÃO: As ocian<1o os dados dtológico, <10 cxame 'I.ll'atica.dos, ch()ga-so
à c:ollclu- flO r1e que e traita dr uma retí<-ulo·en'dote]iose ll1etalbólica que se elenomÍll:l
xalltolllato e ou 'im'Plesme]!t~ xanto c.
ES~R l'etículo'{)l1Cloteliose, 11l:ll1ife tHnelo-se llal-guns pOlI tos, sob a fórma c1 tUIll{)l'a-
çõ s, mais ou Illenos volumo a , mereceu dos autore que melhor a estudaram, a clC11Qmâ.-
nação c1e Xantoenclotelioma, enquanto que outros, intel'pl' tanelo-a como granulomae
de,'am·n'e o nome de Granu/oma lillÓidico,
As micl'o,f·otogl'afias o as I' spetivas l11'e'Pan1çú(}s que :01 ·Olnpan.halll êslte tra:halh(}
f 01';1.111 foitas ]1clo <l.n;ltomo-patologisl;u dI', ValdeLllHl' Castro.
21-10-37
'i-12-37.
Fumlus oculi: .A. O. .Pa~)jJa púliela" ligeiramente s:11ic]ltes, COlll leve (}dCll111 peri-
pa,p.ila.r. Vasos J'etini;1l10 tortuoso, sol)]'·etuelo as v-eias, qu s· aprcsellta.m DL1Il'giclas.
R_egião macu.lar - lloNnal. Motilidade extri,nseca (} intrínse·ca 11 o rlll'a]
O. E.: EXOF'J'ALM.TA - Esqu,iasco~)iu: Rs;tiglnali'l1lo l11ixto.
7-12-37.
Conforme. sua inelicação, fiz 1101'0 exame no menino Joiio Palllo, encontrando, ago-
1a, a. exof.talnlla elo O. E. mais ]11'011lmcindu e lJequelHl tUlllol'ação in{1010r da pá1pobra
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inf rio!", que julgo l'r da IlICSlIla ]Iatureza do ])I"O('CSSO g ml da docllça de ::lchiillcr·Chri-·
tian, qla' provl]ye]mentc cxigir:' também irra'(linção.
l.'\FOR~fE 1)0 O'l'O·RIXO·IJARlS ,OLOGIf<'!'A UR. Y.\LEKTI.'\
16-10-37,
O peqlHmo .João 1':lulo J\. tem ull1a ot'iü' cxtel'Ua I'xsuc1nliv'3, com tíll1pano' opar,o
c )'ctl'aidos,
A fo' as IIn"ni' ão pl'rllll':lveis e <:hein' d.' 'W<:I'CÇ,'iO tnt:lI'raJ. .Farillg' de a&péto
normn1. .\mígrlaln palatillas ':io ]lequell:1s. /'ouc'as aelellóides. Audiçiio hô:l.
lK~'OlnJE 1)0 m';H~I.\'J'OLO·GI.'T_\ DR. HUGO ]HB8TRO
20-]0-:17.
I' suoque podcmo
1~.x;lJllilll'i JiUlltL'Jljl \~1I1 111{'U tOUJlS-ultÓl)O, o 1lll'lIino J'oiio Paulo .A. que, Sl\g'Ulldo ·O.::L~O
parccer <1 pediatra, tem Ullla. silltolllatologia quc pcrmite da ificnr o cnso de sínchome
de chüller· Ini ·tinn ou Xnntomatose CI'âllio-hiIOfi (]rjn.
oh o ))onto ele vista dennntológico, o docnte aprcs ntô Icsõ
mil' em ponca p:llaYI·as.
fi, cnbeça !ta um J)I'()('(' ·so ('ritem:ltoso, CO)II J1lOclel'ad:) excl'eção C produtos de les-
~amaçrtO, ele tal moelo quc os cabclos colados aderem à pek. No tora x e IlUS rnemhros
{lbSC1'vam·se pcquena pla<:a CI'itematoS:loS com ycsículns eSI,a1'sa' e uma de 'camação
pitiriasiforme.
A le õc <:utãnea ,rIO a~ompanhadas de pNtl'ido distl'eto.
.Minha opini;;o de d<'l"lna'tologi ·ta, é quc i1c\-cmo da incar cssa sintomatologia
~utflllca tomo schol'l'eicie NZClll:l tiz:l(ln ou par:l adota rmo il ela ifica~ão dc Dariel',
CCZ·Crllultide ~eZ('ll1fl;~i7..:lcl:l.
'IN~~OlnIE no 1·;LI~'I'HOt'.\nDWGRA~1.A :~'I~T'l'O PETJO DR. ]'I·;mw ~\LA('II",
29-10-37
Tlrltl'r'preta~ão: .'ure..são rcgulal' I'úpiehl 'lo compl xo'; auricularcs (' velltritula·
r().s cuja :fl'cquêll('ia ó de 150 )lo m.
Complexo :llll'i('ulal': Onda P positi\":t ]1<1' 3 pl'im ,inls derivaGões, nCg'ativ:l em
D 4." - Espa~o I'B=012".
<'omplcxo \'<'lItricular: 011c1a R '1mpla em J) 1." (' D 2.", d<' mellOI' amplitude em
D 3." e D 4". <'okhetl' 110 ramo <11' tendente dc R 3". E 'pa~o QR =0,03'.
Onda 'r positi\'a e de amplótudc )lOl'mal em n 1." " D 2.", negativa em D 3.·, bi·
fáüca em D 4". Ritmo sinu aI.
CO JOLUSõE ': 'ra'quie~rdia r>iJllUS.11.
'INJ"OHM8 DO ('IR.rHGL\O'·1)J~'\'rltS'I'r\. Dl'l.. ORLAKDü DA tiILY.\ _\L.\WI'I~.'
Examc da l';l\'idadc hut:t1 e do nparelho elentÚrio.
l\1:enor ,João Paulo. ~ anos e 6 me e .
Mueosa nOl'lnal, saho :\ altunl lo, 11101ar'cs infcriorc elo lado di;:-('ito Ollci(' se en-
contr'" hipel',cllliada I' cong'csbiOll:1iI:l c'm \'i"tudc da ipl'e.sCl1ça C1lt,',c o 1." e 2." 1I10lal'e dc
um a-bre 50 dClltúrio, dI' l'O('aliza~iio \'e tibu1ar, surdÍ11do I uz. A cru,pçiio dcnt:'t1"Ía no
momellto 'e faz 1'0111 iIT('gul:lrid:lc!I' <'I'onológica, indício d q«alquer pertul'iJa~ão evolu-
tivil, tanto que, ,j:'! exi tindo 110 maxilar uperiOI' o 2.° mola,· , ó agora "em fazendo
(;n~))<;i'1O o 1." dente d~st(' grupo, q,u-alldo >lonllalmcnte a cl'upção el~stc últimu "o-tuma
prec'eder a daqucle.
Enquanto i to, )10 maxilar illferior os 2.°" 1Il01al'Cs aiuea não fi",e":lln a c'I'u,p~ão
e0U111Ieta, . o qu'e n.-,o é ti' CSLru IIhn 1', ~ada ~ idade do pn.eiente. Abóbarla pala ti na de
fOl'UHt ll1aJS ou mCDO ogiva), freio do láhio e do mento com in ..el'<}õe )10rlll:li ...
8ate.";,a. clentrlri:l morfológica típica, encontr{inc1o- e lIOS elelllentos :1l1tl'riores ,'cda.
qmlllltidadc dc indntos snlivares.
Gânglio sl1lh'lllaxilar lad(} direito engorgitado, bastantc SCIIsiycl à pnlpaÇrlO.
'hnllla a ':ltcn~i't(\, no pacicnte lllHnifesta :lo illletria do os o nH1Xilar inferior dnl1'
elo :1 impl'C 'áo pela palpaçiio c1c que estrt_s~lIdo de tnlitlo por proccsso pntológieo 110
ramo aseenclente elo lado (lil'cito. -
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Menine> Jo:io Pau,lo A. 'I. lIo ]>"of. Ygal·tua.
Radioterapia iniciada cm 11 dI' outubro de 1937.
Focos localizado lIa J'egiõc: Frontal, parietal D., parietal E. e pnricto-ocipital E.
Quatro avlicações de 250 I' cada uma, di tl;buid-a em um periodo de 20 (lias.
1 O kv (tensão con· tante) - 3 milis.
Di tância 30 ell]'. - Localizndor circular COlll ]0 cm8. elc diam.
Filtros: Ce>bre 10/10 e AI. 5/10 de mill.
Foco localizado 11:1 cxtl'cmic1nde 'uperior lIa diilii'c í'cllIura.l:
250 r. cada aplicação. 'Potal 1.000 r, em 20 dias.
1 O k,·. - 3 miliamper s - u. 10/10 AI. 1/10.
nistAncia 40 ems. - Localizador quadl'aclo ]0 " 10 ,'m .
EXAME BlO·Ql íMl OS VELO DR. FERSANDI~ PEKA
Rca I izamo u mu sôd·c de exumes q ui~n ico-lJ.io16giccs. Os de>is prinu}iros exa mcs
fe>nl.lll l'cquisitados pclo colega Vcloso.
5 - 10 - 37 - Exame dc allguc (sorolÓgi·co') de A. A., mã.c do nos'o pa(:iclLtinho.
Reaç;Lo dc Wassennn n·n: 1)0. itiva fraca (0+); reações ele Rahll, M'üller TI e Hecht: ne-
gat'ivas.
6 - 10 - 37 - J<;xame ele sanguc (Hemograma). Lc.uco 'itos: 6.700 por llJlll"; ba-
Mito: O por cellto; co·inó:filo. 0,5%; micJ.ocite>: 0%; llclltrõfilos (juveni 'lnetallliclo-
cito - 0%) (núcleo em cajado ou l)astão - Oo/q) de núcleo scgme~,tad{) - 26,5%);;
li nfoci tos: 70%; gra nde.s llJonOll uclen re e fótllras (le t ra)lsi~ãe>: :lo/,.
7 - 10 - 37 - :8xamc de urina: Ph: 7,0; Del1 idade: 101 ; albumina: traç,(}s le·
ve ; pseudo albumina: traços nítido; angu(}: lIra 'o' levís illlos; piiua: tem: escatol,
Lll'e>bilina e urobilinogênio: ex(:e so: indoxilo: grande ex('e se>: exiLme micro cópico do
'cdim nto: v,írias céluln cpitelini, r1lra JJe<miícia', di..e1' os piocito e alguus filamen-
to dc muco, e grânulos de Fo fato -(,·i-(:iílcio.
15 - 10 - 37 - Examl' de urina: Den'idaelc: 1022. Albwminu e pseudo albu.nina:
tn1ço nítido; indicnn 0,095; J'h: 8,0; iícido úrico 0,295' UoI·'a: 23,554; fo fato cm P205:
2,244; cloJ'u1'cto (em Na Cl): ,!L; clrll'O: 5,396; e-álci·o: 0,204, Pc quisa d li'Póide hine-
fringente, pelo exame pela luz polarizada: prejudica.do. Sedimento: 1l0rm1l1.
H-lO - 37 - ·Exame de allgue (-dosagen química'): UI·éa.: gr. 0,364 por mil
(110 sangue total); 'lo1'etos (elll ~a I) g"s: 5.101 por mil (no plasma); lipóides to-
tai': gl·. 6.460 por mil (no "1'0); ('ole-tel'OI: gl·. 21044 por mil (no oro); ácido úrico:
Mgs: 3.50 por cento ('lO '01"0); c"I('io: Mg.1': 9,9 por cento (no soro"); glicose: gr: 0,741
1'01' mil (no sangue total).
colosterina 2.0+4
C'ocficien te I ipo(:Ítieo:
ltpides tota is 6.460
0,31
- 11 - 37 - ,Exame <I sanO'uc (SorolÓgico). Reação de Wa serm<lnll (·pelo.s
extratos do fig"ldo hel'c(lo sbfiliti('o e cOl'<lção do ho'i): llcgativn. R(}açõe d~ Kab11, Mül·
ler II e Hecht: lIegativa·.
10 - 11 - 37 - Exame de ~anglle (Dosagcns químicas): l{)citÜl:J: g1's. 1,365 por
mil (ne> sôro); "ciclos gn1xo : grs. 2,801 por mil ('no sÔro).
11 - 11 - 37 - Exa me de sangue ('h CU1O'gra1lla ): hasófilos: 0%; coshlófilos: 3%;
lleut1'ófilo: (miclociJto: 0% - juvcni J1l~talomielo(:ito_: -0% - núclee> (}ill cajado (lU
ba.stão: 1,5% - núole segmentado: 28,5%); Iiufocitos: 64%; gl'all(les 1ll0nollucl-eares
e fórma (]{) transição: 30/,. ]~l·itro·itos: 4.040.000; Leucoc'itos: 6.210; Hemog](}billa:
6%; Plaqueta: 136.650. Valor globular: 0,7. FÓl'lnula ele Arneth: imag{)Jn d-esviada
pa1·a. direita, Policromasia: xagerada; oligocl'oms ia: exagerada; oligooitemia: mode-
raela; microcitos: predomin<lncia; m::lcrocitos: tem; anisocitose: acentuada; pecilooitose:
modera la.
DIAGNóS'n O, PHOG. óS1'ICO E OMENTÁRIOS
Re umindo o nosso 'a, o, dil'emo' que. e it'ata de uma criança de 2% ano
de idade, talhe e pê'o anormais. ele inteligência viva mesmo precoce.
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No mê. de maio de 1937, começaram a aparecer-lhe tumore. craniano,
primeiramente, os Jaterai .. , com Jocalizaçõe;;; parietai.. , para, breve. tempo de-
pois, surg'ir um de maior tamanho, na região f!'onta1. lV[ai. tarde ap,arece a
pxoftalmia do ôlho esquerdo.
ltimamente ..urgiu na pálpebra inferior esquerda uma pequena infiltra-
gão 'aliente e mole, ontenc1o, pl'ova"elmente, o líquido que carateriza ();; ou-
tros tumores,
A ês..e tempo come<;H a (·Iauclicar na Ular"'ha, com leve semi-flexão elo mem-
broinferior e. guerdo. 'l'em perturbações do ne,' imento: talJle O cts,; circun-
ferência toráci a: +l: c:t .. ; 'ircunferêll(:ia ('ranialla fl'onto oci, ital: .+7 ~t.;
pê..o: .720 gr... ,'abemos quP as ('ifras qne devem c l'l'e..ponder à criança nOl'-
ma], de a idad , ,eriam: 9 cts., 48 ct... , .,). ,5 cts.; 13.700 grs.
No exame,' eompJel1l ntaresrea,]izado. ntl' os p]ementos mais importan-




~ote-se :jue I.(-uando realizamos estes exames () reg'ime rlJ1 gordura, era po-
bre. ..\.nemia. 'OTIl ·1.0-:1:0.000 el'itL-o ito. ; llemog-Iobina: ~6( ~ ; linfoótovp: 70;;.
quando ne a idade o.. linfocitos existem llproximadamente na proporção de
48% a 54%; plaqlletas ] 36.650; poJicroma~ia e olig-o(;l'Omasia: exagerada ;
oligocitemia e ]le ilo~ito~E': !1I0ci el'a(lH , ; mi(·ro:'itos: preilominâlltia; macro-
(itos: tem; ani-o('ito:e: H('rntnada, ,Justifita. perfeitamrnte, êste hE'llIog-ra-
ma. o tipo c1e anemia ;;rônit'a (lur. llluita" yezes, al'ompanlJa a Índrome d
!l. ,'. Ch. O passa(lo si ri líti 'o dos pais (mãe com ,Vaf; el'lnaJln positivo) ape-
,'ar de nos;:o doentinho não apresentar sinais de sífilis tongênita. yirulenta,
J)ode, muito bem. jw·:1ifit'HI' da ]]}('.'ma forma o tipo de anemia 'rônica da lue
IlPrditária.
~os outros exame.. rrlati\'os ao crânio. bacia e membro inferiores, d ,'ta-
tamo', com evidência, os tumal'cs e la 'una. or;teoporóticas na,' regiões: .frontal,
parietais, o ipital e pro('('>,so de c1estnli ão ela ('odica] do ramo a..cenc1ente do
maxilar inferior direito. Ob elTamos. ·étmbé'm. 1ue '! sela 'úrcica ,'lpl'esenta
de ,tl'Uição do leito e da lâmina quadriJátera. )io ilíaco e fel1lUl' e..querdas exi,-
tem da mesma forma, osteop rase, la"11n<1I'r<; (Iv grande,' dimensõe.. A a. a do
iliaco esquerdo apl' senta enorme la 'una osteaporóti a.
Na 2.a radiografia vemos que tanto a lacuna o. teoporótica do oc'ipital e
provavelmente do frontal (pela redução do tumor) tem ..ua'> dimen ões s<'nsi-
velmente reduzidas, a sim como yerifi a-se que r meno,' pronllnciada a (lef;-
truição elo leito ela ela túrcica. .
A asa do ilíaco lirei,to e o ] 13 !-iuperior da diáfi ..e do femur direito, ('l'11I0
vimos, apre entam também pequenas lacunas osteoporótica. Apena' p r,nep-
tive] a da a a do ilía o dirpito, na la radiografia. ela já c' mais nítida na ,e-
gunda. radiografia, feita dC'i' me es apó.. As melhora. que. indiscutivelmen-
1 , de um lado, om a renTes 'ão de determinadas zona,' melhor estado O'era1
'om aumento da curva ponderaI e o aparecimento dE' novo, porém di..cretos
lementos o teolítico ,no 1 vam a um prognó, tico re ·elTado. A, cguuda.·
ra.diografias, feita em 1.° de elE'zembro de ] 937, i. to r, qllasi eloi,' me, cs a pós
a' primeira (5 - outubro - 1937) le\'aral1l os colegas Maciel e Pêga,' a es-
ta. conclu 'ões :
"Do expo to verifica-..e (1l1e a eyolução elo proce.. 'o, submetido ~ roentgen-
terapia, foi van'nvel em duplo 'entic1o, isto " em certo' ,egmentos ou zona..
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h'otlve eyielente regressão da.s lesões, e em outros snrgir'am novos elementos os·
teolíticos, denunciando que o distúrbio gera], metabólico, não fo~ elomljnado,
atnando, ainda, ele acôl'elo ~om as suas carateristicas da afecção ó,serl siste-
matizada, de localização pl'edominante para o crânio e bacia .
.seja pelos exames clínico,', seja pelos outl'o, exames complementares. nós,
também, temos esta impressão e julgamos, mesmo, que de alguma forma a. per-
turbação metabólica foi regulaela e até, em parte, frenada, snrgindo eleruen-
tos novos, que ·demonstl'<lm não ter sido ainàa, a evolução coOlnpletanl(:']11'e ele-
tida.
Essas perdas de sn bstânc·ia ó~sea com limites bem precisos. dE' fÓl'lua e
dimensõe,' bem Yl'll'iaveis, não aprespntam sinais radiográfico.' de real;ão pel'i-
focal.
·:-:J'o material exh'aí(lo (los tnmores craniano" por punção, ]Jrineipalnlente:
,destacam-se: monocitos p ci'ZnZas de grandes dúnensões de aspéto vaGnolc~do.
cheias de grannZaçiJes' lilJÓ1chc.as e gotículas ele matéria graxa, com aspéto ca-
]'aterístico· de célnZas ('SpIII/IOSaS ou .l'rtntoml1tosc~s, frequentemente obsen'adas
na l'etículo-eneloteliose mctabólic[l, ela el'l,fermielade ele IIanc1~Sc·lrüllel'-Clll'istialJ.
Êste "alioso material. par'a confirmar o nosso diagnóstico. acolllpanha és-
le tr3JbaJho mllna série de microfotografias. 1\ pós os estados intel·C'UJ'l'ente.'.
em- e observado urinas com traços ele albumina. sangu e ;piocitos, ,em ou-
tros elementos ele maior importâne.ia do aplll'elho urinál'io .
.ti.. febl'e destas (i1timas semana:; e que tem dias que oscila entre 37 ..) a 38°3.
si em parte poderia ..el· ju.'l'ificada pela piul'ia. parrce-no.' mai' lógito. 8P1'
motivada pela' rea<;ões p;anglionare, manifesta,.; e JTIesm por serem fl'EXjU n-
t 111 nte observados os estados febric; na evolu·ão da enEennidalle de H. R. Ch.
a nosso eloentinllO apresenta um conjunto ele 'intomas de real "alor P
clássiéos, para nos levm: com ,.;e-g:lll'ança a.o diagnóstico ela enfermic!acle de
Han el-Sclrli II er-Chrir;tian. .
Dos quatro sintoma, clássico,> e caratel·ísti(·os e que, excC>l (;iona/mente.
;;c ob>;erv<Ull em sua totali(laele, na disostose hipofisiíl'ia, no caso 1)01' nós obser-
vado. temos:
l° - Imagem l'adiogriífica eaI'aterí ,tita: lacunas ós ea' cranianas com
pel"Íurações múltiplas (tipo de cri1nio de "mapa geográfico"); grandes oste -
pOl'oses Ja(;unares com localizações 110 i11aco e fennlr esquerclos. e muito menores
no ilíaco e femUJ: direitos, a]tpr.'lções da sela tlÍl'(~ica e clestl'lIição (la cOI'tical llo
ram') ascendente elo maxilar inferior direito.
2.° - Exoftahl'tia unilateral bem mmlifesta.
3° - Perturbações do .crescimento, que está detido ha vál'ios meses.
. Falta, no nosso doentinho o diabete ins~piclo, porém, numa série de casos
publicaÇi,os de H. S. Oh., êste sintoma só apareceu, tardiamente, ou não SUl'g'Íl1
em, toda a evolução da enf'el'lniclade. No conjlmto Je casos de H. 8, Oh., l'eu-
nidos por JYIoreau, seis vezes faltou o dia:bete insípido,
À tríade ou tétrade sintomática clássica, nem 'empre acornpanha, pois.
a sÍn lrome de H. S. Oh., na sua fôrma cOl11]Jleta, e a autóps·ia ou a biópsia. ele
caso' nos quais sómente existiam um ou dois sintomas clá sicos. com qnadl'o
mais ou menos atípico, confirmaram, plenamente, a etiologia dessa. ,lnelrome.
As facunas osteopol'óticas com diversas Jocalizaçõe , precedem ao cliabetp
insípido" No nosso caso são altamente expl'C'ssiva' ar; intensas lacuna· osteo,
pOl'óticas,
Temos a impressão clínica que o centro elo diencéfalo (o tubel' cinereum).,
(') . regulador do metabolismo hídrico, até o momento presente não foi a1'ingid
pelos elemento. xmltomatosos, Salbemos como a invasão elas células xant01n~t-
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tosas localizadas lH' }'pg-ião infLlDdíbuloJllipofisál'iil, expli.~alll a ~)oliúria que o
nos o 'doente não tem,
O conjunto de sintomas clrásf:iicos que o nos','o caso apresenta e a,; conside-
rações que já fizemos ,'ôbl'e o diagnóstico diferencia:I no capítulo do diag'nós-
tico ~cral de todas as fórmas clínicas vizinha e semelhantes ao H, S, Ch.) di -
pcn ..am tn.hu'. agol'a. novamente, com mai.ores detallhes da análise, o capítulo.
,1\s osteítes sifilíticas que poderiam. er lembrada.<', no diagnóstico diferen-
c'ia1. pelo asp6'10 jií pOI' nós des<ll'ito, dêsses proce os, tam ~ém COII] localiza-
ções cranÍ<lI1a', e a falta de uma série de sinal. cIÍni;lO,;, radiológico' e bioJógi-
<:.os clesi'as' enfennidacles, afa~tam ,a.queles diagnósticos.
Igualmente e por motivos já alegados, <':stão nas mesmas condições.: Quis-
to sebáceo (' den1lóide, clm'oma on cancej' 'verde ele L!.Y01" mielomas) sm'cmnas
do ('râllifJ. nCl/}'obl(fstolllas sirn'páticos, di tj'ofia rnuscnla'r. cnfermidade de Pu-
get) enfe1'lniclade de Recklinghausen) osteosati1'ose, c.râ.nio {aTiPos 1'Crqllílico e en-
céfalo OC1tltO. ,
"Em face das considei'ações feita, lia devida opol'l"llllic1a(lc, --=- 110 decorrer
dêste tra:balho, (levemo.. declarar, em relação ao nosso ca!':(). que ap .,al· das
melhora apresentadas e da regressão de algumas lesõe.. - somos levado' a um
prognóstico reservado. ão devemos esquecer que nesta ellfel'l1Iicladf' a evo-
lução rara' "ezes é feita no sentido ela cura.
Cone]uimo p,,]o diagnóstico da enfermidade de TIa.lId-,'chiillC1'-(,hl'i..tian,
pOl~que o ca'o POI' nós estudado e ele C1'ito l'C"lllle nma série de sinais clií ,ico ,
clínicos, radiológicos e ilabol'atoriai" que rep"esentam llm (:onjuntn de nado
que robmtecenl e alestam plenamente o no~so diagnósti o.
---0---'
.Aos ilustros <:ole-gas l·tHliologistn' dL·S. J\faeic'! c P'Ôgas, .10 :I ndituto de H'l(liolo,gja
Clíllica, Hnr.tomo"patologista Clr. WalClclllal' Castro, l"a,diologi 'tas drs. Artur Greco .) O"ó-
1'io Lopes, que rcali~;II'alll o tl'iltamento radio-tCl'i"tpico, oftalll1nlogista prof. Corrêa :M:eyor,
oto-rino-hu'ingoloO'ish dI'. V::l1el'ltirn. dermatologista d'·. Hu.O'o Ribeiro, dI'. Fel"1lande7. Pena
eliretor do LaborntÓl"io Bio-Clínico e eirUil'gião-clentist;~ di'. Orlando (la I;ilva Mar:tins, qu~
contribuil"am pam maior doeumcntação e eficiência dc 110 'o tra'ballto, eOlll . cus valiosos
infOl'mes. que,'o deixai' aCJui l'onsignailo f) meu sillcel'o agrailerimCllto.
Rí:SUMÉ
.Teall Paul .A. deux nllS ct dellli, )le dans l'Etat ele Rio Grallde elo Sul (Bré·il).
Antécéc1ellts fallliliaux: ]e pere' a eu la tiêvre typhoide t:l ,'uivi un tl'aitcment an-
tisyphilitiquc. La 1l!ill'c pl1é 'ente un Wassormann positif; e]le a moné à terme deux gros-
esses ct n fait un aVOl'tclllent spontané. Un f,'et'e llé à terme pe ailt à sa llai Bance i
kilos 250 gl'am111es; il cst )10I'111a1.
Antécédellts p rSOllnels: ]'~11ful1t ~st né d'un ac,eouc·hetllent JIOlnlltl; il pesait :1. au
nais ance 2.600 gl'., à srix 1110:S, 6 ldlos et actuellement 8 ldlos 720, avec ,mo taille d.e 0,80.
Se.s antéC'éclents [lcr onnels patholog1ques nous l"éveJent, entre antl'es maladies, intercur.
l'entes, une pn ulllo'pa tltic. Sa ma]aelie actuelle a débUJté CII mai 1937 (-il Y a, 7 moi!!) par
dos Itullleul'S craniennos d'évolutioll lwogr·ossive, av c localisatioll, latÓraJ.cs 'Jt Tl'ontale ~t
p:n une clauc1i,cation (lu !l1embre inf,él'ieur gauche.
.8]] novem1bl'e 1937, lo petit malade est entre ela11 lá clinique' du Profe eul' Ygar.
tua. Exmnell à l'entl'ée: En,fallt fébl'ile, état général as e7. bicn ronservé, ps,vc,hi me nor-
mal; pre ente une hypotl'opl1ie pone]o-statunlle (taille: O, O cc>ntimetl'e ; poids: 8 )<. 720);
ct une claudication, type luxation congénitale ele la !latlc.hc.
Le malade p"ésente de' tumeul's eJ'aniennes (pariétnlc et frontale ); la tUlllCU!'
frontale a los c1illlensiOIlS suivantes: diametre hodzontal (7 cent.), c1iamêtl'e v rtieal
(4,5 cent.), hatltclIl' (2,3 cellit.) - la !,al'iétale, ituéc dans )a l'égioll antél'O IJU'~ eriou-
l'C clu ]Hnietal gauehe, ales di11tcnsions SUiVaJltes: (7,5 cent.), SUl' (4 cent.), Nullc deB
deux lle ,s'aceompagnc d'altérations c1n cuil' ,e)l"ev,elu', lli cl'jnflallllllati(Hl des tjssu ; .)l1CB
60nt de consistallce molle, üréductib]es, 'illdolol'es à la' pl'essiou, sa'llS <Jugmolltatioll ele la
tempel":1tnl'e loea]e; mais cHes 80Jlt pul.arjles d trnnslllett nt nux (loigts qui los pn]pent
-'
'-
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les battt~ment c~r·ébraux. Le l'eborel assou" qui C'Hcer ·10 ce tumeul's, semble avoir été
coupé à l'emporte->pi/;cé. Dan la I'égion postél'o·supérieure cle 1'0 pal'iétal gauche, Qn
,trouv·e Uno tumeur (l'une climollsion (lc (4 cento UI' BJ!2), 1l01l pu,lsati.lc d. qui
eapenda:tJJt, à la palpa tion, révele mn r·ebor·d osseux. Dans la région "Iltéro-s,:,;'périeu r.r
du 'Pariétal, il ·existe une tumMactioll offrant U11 aspect ielenUque à celui cles tll'meurs pré-
t·édemmént elécritcsj enc' est pul 'atile et a fi cemt. UI' 4 cento Dalls la régioll pa,riét,ale
postérieure se trouvent ~roi peHts foyers el'ostéolyse qui n'on pas 1'a pect ele tu'mell'r.
Ou not.e encore ele I'eczéma du cuir c·hevelu, ele l'excp11ta.lmje, bien accentuée, a gan-
C/he, à peine, ébauc11ée à droiltC'. Au niveau (l,e la patJlpiere inférieur& gauc'he, se v.pit UIl('
légere infiltratioll, el'a&p ct, de consi tance et de c.ontenu emblaíbles fi ceu,x de tUlllcurR
cranienTheS, confirmées pár 1'examen histo-pat·holog:i!que Enfin, cet enfant acruse fl~s
adenopathies c.ervicales t inguinale-s chron~ques et une otOl'llhée.
L'examen de l'appal'eil dige tif, carelio-va culaüe, "esopiratoire, genito-urinaire, (lu
system& nerveux,petu-t être cOllsidéré eomme lJégatif.
Lo membro infériur gau'Cihe au eours des pl'·emiers examen e~t en semi-flé;áoll el
présente une tuméfaetion 'diffuse au d·essu's d'll grand trochant.er. .
L'·étude raeliologiqu~" du quelette montre les altérations cara·ctléristiques ct inté·
ressantes: albérations" o seuses intenses du crâne, grandes lacunes' osteoporQtique:s, avee
destruc·tjou des twbles é:):terne et interne (type três spéeial, dit en '-'<Jarte g\1íog'rap'hique"·)·.
La braI\·c.h·e asc·end·ante c1ú maxillaire il1feriel1lr droit, 1'os iliaque et Ie· fému'r gaUc.)H'~
présenteut également de. pr'ofoudes altéra.tions o'S'80uses'.
Da,~'s l'aile iliaqua' gàiJc.he existe une énorme lacune osteoporotique
Aú niveau de la iliáphyse fél1lora]e c1roite 61t· SUl' l'aile iliruque du même côtc, 5~
trouven t de petites laémie o-rtéoporotiques ainsi qlU'e des signes fai-san t s1,1specter UI~
proc.éssus initial d·e raréf:wtión. Ou observe raàioligiquement la de trucJion du_ fon(l
et de la lame quadrilatêie dê la selle tu rcique. Los autre os des membres "upérieurs,
des côt·~s, de la c.olonne verté'brale et du scapulum ont un a pect normal. ".
Lés tuméfacttóns contiJlennent UIl "li·quide é<pais, filant, in.coagulable, co,ul!lur _çl?
ehoc.olat. Ou y tr6uv·e de n,ombreuses cellules de grandes dimension,s à aspe-et va'C1~o~ai'­
re, pleines de granulations lipoldiques et d·e gouttelettes graisseuses; eUes ont l'a&pect
caractél'isUqúé des -MiluIes s·punleuses ou xanthomat.euses.
L'ltypercholes:tiérinémie a-teint 2 g. 0.44 p011ol' 1000; le co~fficieut lipolytique: 0,31
-: .L'An'émie est dE!" 4.040.000 'hématies avec 56 p. % d'hemogIobine et lyml'lhocytos·e de
70 p. %; les pl3iquettes o·ut Ull taux cle 136.650 (sigries d·e régéJJ.ération de la série roug·e).
Lo tra.iotement conseillée fut leo suivant: régime pauvre en graisse, viandes maigre , vo-
lailles, ipoissó!J;s, mol1u.sques, c1"llstacés, lail', légul1les, fruitrs, jus de fruits 1'iC]16S' eu vi-
tamines, et suppression de vial1ele fraiClhe de pore et de mouton, rle\ benirre, fron1age,
creme et lait de cihêvre. A cett& diétélhqu.e, on associa: Radio1;.hérapie, ultra-violets, vita·
mines, . c.alcithér31pie, Jlol'monethiérapie (Prolan, Preloban, Parathormoue, CampolOll .et
Thyroxine), Bismogeno.l ot Sulfa rs~nol.
Apres une' amélioration radio-clinique, le petit malade quitta la clinique du Profes-
seul' Ygartua.
SUMMARY
Two anel a· half-year-old boy, .bo·rn in the State of Rio Grande do Sul, Brazil.
Regarding family antéceclents, "'c 0115erveel tllat the father bacl had typhoid- fever
anel bad undcrgone anti-sypbiliti-e tr atmentj the mother has 'W:assermann positive, ga·
ve normal birth twice and hacI ono l1lisca rriage th'1.', was 110t provokecl. He has a norma I
bl'other, healtby, born' a t tho prol}p1' time, deliverance being normal and weighing 4
Ko , 250 grs·. at· birlh. :
Regarding personal antececlents, we verified tbat h was bom at the prop&r time,
IInc1er normal conditions. Weight immedia tely afte1' birth 2 Koa, 600 grs.,· six months
nftel'wal'els 6 Kos. and at h~ l)l'eScnt time Ko,. 720 grs., heigbt 80 ems.
Regar.t1ing 'peI'souàl pil,tho-logieal aJJteredents, we fillel a pneumo'pathy amoug in-
te.l·cul'l'ent.111nooses f1nd we see that his aetual illness bega]] in May 1937, (7 montbs ago)
Il'lth "erallla1 tU'ÍI1,ours oi prO'gl'essi \Te rvol ution situa teel la tera11y anel froll,taHy anel la mr-
néss of the 1eft .leg.
Re berame·Dr. Ygal'tua'a. patieJlt in Novcmber 1937.
We· havc to deal wi.tl1 ,\ feverish bo.", in fair general c·onditio'l1 of normal lnenta
lity, deficient in wei.ght and heig,ht (heigbt 80 ems., wcight 8 Kos., , 720 gl's.), walkiJJ,:,
In ln€ as in .cong€nital elisJ.o-eation of thc hip.
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He shO'W,s or.anial tumOlll"S (parietal anel f.rontal); tbe fronta.l oue have the f~llo­
wing measures: ihorizOJlItal eliameter 7 cm-r.. < lll]el vertical eliani-ewl' 4,5 CI11., (2,3
cms.) in heigbt anel anotber in front anel above on- the left pa-rieta.l bone of the elimen
sions (7,5 oms.') by (4 cms-.), neit'lJer showing alterations of tbe calp nor inflameel tis-
sues, 50ft, irreelucifble aJlel l)ainful uueler press·ure, witbout 1ucr asing bea,t, pu,lsatile,
transmittillg t.o thc finger,s which press them thc b~llt of the or.ain. T11e eelge M tb·!
bone that sl1Trounels thc tUJllOl1r ,cem to have been cut cleanly ancl petpellelicularly.
Tu the up-per posterior region of ilhe left parietal bone ·here is a tU1110Ul' 111Casminl,(
4 x 3 112 cms., not pu], atilc, in which th-e eelge of IH' oone may be equ,ally noteel nueler
pressur·e. In vhe 'up-per fro'lltal region of 1;11]{) parietal bOJle ther is a protuberance of
the ,same appearimce a tlloOse aheady ll1'entiou-eel, aI o pulsatile, a.nel measuTing 6 x 4
r.ms. In tb-e poshel'ior parietal region t·he're :l.1'lj tbr e &mall spo't of o ,teolisi wi hout
the appea]·alll.c-e of a tumour. Eczema of the sca]p. 'I1he 1eft eye is decieleelly exophthal-
mus llnel the right alightly. Ou the 1eft 10wor eyelid th-er-e is a little infiltration having
an appearllince, cOJlsistence anel contents similar to tllOse of the cranial tumOlll'S, as ]10-
ted in the pathological test of the ma tter taken from the cranial tllmOl1a·s. Oto1'1'hea.
Ohronic c-ervical a11d in gU1J1 aI aelenopathy. ']:1'\:0 examil1ation of th elige-stive, carelio-
vaseular, l'espiratory, genito-urinary alld nervous systems nny be con. ider-eel normaL
'J.Th.e left leg on first examination was in a ~tate of emi-flection with diffuse-el swelling
a'bove the trochanter.
'1'h-e Xray of tJhe skeleton how interesting and expres ive aLteratiousj strong o -
seous alterations of tJhe skull, large rarefied defeots with destruction of tbe iuner
anel outer wa.lls (a ve,ry c!h.m·acteristic type of the so-caUeel "carta g,eografica" i. e
map"). T.he a.sceuding 'bran,c'h of the Tignt lo-WOT .iaw, the iliac bOlle and .t'he left femur
'lIso shp;w eleep osseous alteratioll~.
On the 1eft i1iac wing is 'lU ellormous rar .tieel defect. On the Tight ie-
mU~'al eliap-hysi, ou the iliae wing on the same side bhere are smaIl rarefieel elefects
anel oue 'a1&o 110tes suspicious signs of tb-e inicial proces·s of ral'efaction. On6 observo3
from the Xray, (le -truction of the beel anel the qllaelrila teral blade of the sph.elloiel. The
l'ther bÓl1es of tbe arms, rib., sph1al colullJn anel scapula are of a normal appearance.
The tumours contain a cl·ense liquicl, of a chocolate colour, uncong-ealable. On~
finels i1ll1Umerable cell ~f a large ize anel havil1g a vacuolat el 'lppearamce, full of Ji-
poiel grannI-ations and elrops of grca :v l11~tter with r.he CharR:ltcristic aspect of ~pu'mous
-or x,ant'bomatous cells.
. Blooel eholesterol 2 grs. 044· per tbOll anel: lipocytic coefflÍcient: 0,31. Anemia of
4..040.000 reel ,blooel; 56% of l,cmog101)ü,; 70% of lVJ11p'bocytoois; plate'let 136.650; sigll5
of l'egcne1'ation of tbe r·ecl ,series. Treatl11ent useel anel prescribeel: diet poor in fat , Jean
mealt, pOllltry, f1 h, m~lu cule , crustareous, milk, green , fruit, frl1it juioos ric:h in vi-
tamines anel a-h-stineuee from fresh l)oTk anel muttoJl, butter, ohe-e-s, cr·emn anel
g.oat's míllc.
Roentgenotberapy, ultl'a-violet ray, vitamhle , calcium, hormonetherap;v (Prolllll,
Prelobau, Parathormone, Campololl and 'rhyroscine) Bismogenol and suHarsenol.
He left Dr. Ygartua wibh clinicaI anel raeliologi,cal impr-ovement,
ZUSAMMENFASSUNG.
Jean Paul, 2lh jii'J1l'ig-er Knabe; ln Brai'ilien (Hio Gl'an'ele elo Sul) o-eboTen.
Z'l11' Anamuese: Vater hat ei11oe11 TyphllS cllll'chgema-Clht und is,t a.ntis:v'])hiEtisch be-
hanelelt w-o,rd-en. Mutter aJlg-e'blich geSl111el, hat aber eÍ11en positiveJl Wa. sermann im
Bl-l1t; 2 ausgetiagen-e Schwanger 'rh::1fteJl, eine spoJltalJe Fehlgeblut. - Der Bruder des
Pato ist gesuJlel, normal entwi 'kelt, wU1'cle recbtzei,tig ge-boren mit einem Geburt gewicht
von 4250 gr.
Pato selbst wurcle ebenfalls rechtzeitig Ul1el normal geboren. GeblllrtsgewiCoht
2600 gr, mit 6 Monaten 6000 gr uncl geJeg011'j;lich der UnteTsucbung 8720 gr, bei ein01'
Kor,p-erlange v-on 80 cm. Al1 cll1l'chg machten EI'J<1'anknngen wüel ledi.glich ilber el11en
Infekt der A tml1ngswege berichto,t.
Die gegoJlwartige Erlual11mng soll in, Mai 1937 (vor 7 Monaten) begonnen haben.
Es zeigten s1.ch zunacbst C..-e Cl1\\'ulstbiJcll1J1g-Cll am Schaclel, die lateral une] fl'ontal gele-
ge)~ wareJl und langsa1Jl grosse,' wuwlell. Al1ssedem fing elas Kincl al1, elas linke Bei11
nachzllzie1hen. .
S·t~.t:us im No'vember 1937 gelegentlich dei' AufnahUle elm h Dl'. Ygartua:
2lh jahrige Kiu<l in massigem AllgelJ1eill.:wst-and, psychisch ohne Be onder,beiten;
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Unterwucbs (80 cm) und Uutergew'icht (8720 gr). Das Kiud ficbcu!. Gang wie bei
iner angeboreuen HiiftgelenksluxatioD
Am Schadel sieh t ))1an ill der Parietal- und FI'ou talgegeud Gesch \\·ulstl)ilclullgen.
Die fJ-olltale Sehaclelgeschwul t niis t im hori~OJltalen DlUchmessel' 7 e111, im ve;'tikaleu
4,5 cm, bei einer Hohe vou 2,3 tm. Eine aJlder,e in der vor leren, oberell uud liuk.ell. Pa-
rietalgeg-elld mis t clltspr,eclhen·d 7,5 x 4 em. Die dariiber liegcl1de Haut ist in beiden Fal-
1en JJicht veraudellt, insbesonc1ere ist kein elltzlinc11iehes Gewebe festzustellen, si·e fühH
ich lli,cht h·eiss an. B "i d'r Palpatioll el'giht ich eine wei he Ronsiste1lz b i deutlicher
Pulsation, die Hirnpul atio-l1 t ilt sieh elen palpierenelen FUlgern mit. Die Gesehwulst-
bildungen ind llicht l'edllJZiel'bar und ihel auf Druck nicht s 'hmerzempfillellichi ie sind
vou einem se-harfen KuoClhenrand umgebe11, der si'h \Vi au'sgestllllzt anfiihlt. In deI'
hiuteren obereu &ncl liuke)J P:.uie,talgegend findet sich noch cin Gesch\Vulstknoten
-lo x 3 % ,em gro.ss, dêl' nicJIt pul iert aber in glei<;her Wei e vou eiHem charfen KnoeJ1enrau-d
eingefasst isto Ein gleiehel' Rllotell fintiet sich in der vordercll UllCl oberen Pari·etalge-
genel, etwa von eler Gro se 4 x 6 em. IH del' hulteren Parietalgegend la sen sieh nocb
drei kleinere Kno.M1Cnllickell llachwei eh, die aber JILcht als Gesehwulstbild11l1g·e11 impo-
niereu. Ekzem d behaarten Ropfes,.' Ausgesprochener Exophthalmus links, walHend
l' rech ts lHU ;lllge·d.e·u tet isl~. Im Bereich des Hnkell Un terlide fill c1·et sieh cille kleine
Jnfiltration, cl1e dl1- iLhnliches Ausselien, iihnlic-he Konsistenz und iilinlichen Inhalt auf-
\Veist \Vie (Ii.e Ge-SChWlllstbilelllugen am Sc!lüidel. Otorr.bo. In ele I' 'ervikal- und Ingui-
llalgegenel illel vel'iüütete Ul1el elerb ,Lymphkuoten, offenbar c-.lHuniseh e.ntzünd1iehel'
Natur, zu tasten.
Die Unter.suc·hun o' ele' l\tIagen-Dal'llJItrakt, des Herzen unel des Kl'·eislauf unà
der Atmungs'l'ege, der Nieren, del' HHn- und Gese'hle-cht \V·ege unel eles Nel'Vellsystems
orgibt 110rmale Ver'hmtnis c.
Die linke un tere Extl-emitlit wie gelegel1tlicll der ersten Unt r uelmngen oi11e dif-
fu e Sehwellung iu der Tro bantel'geg nd auti' und wUI'de in halber Beuge tellung ge.
haJten.
Die rontgenologi ehe Untersuchul1g des Knoehensys:em erga,b interessante unel
l:indrucksvolle Vedinc1erungen: Im Bel'·eich eles Sc.Jüidel au gespr·oehel1e Veranelerun·
gen im Sinne grosser osteoporO<tise])er Lüeken mit Zerstorung der '.a bula in terna U-IlIl
externa ('l'yp des sog. Lanelkarten c>hâdels). Der auf,steigenéle Ast de Unterkiefers
reehts, elas os Hei unel del' Fellllur linl{,s, zeigen si<Jh ebeufa.Jls el,he,b1ich veranelert. In
d13r lin.ken Beekenschaufel sieht mall eine miicb'tige O t \Jporol~isehe Llicke. An:f eler
rec·hten Selte weist dei' ]' I11lUsCll1aft tllld c1ie Beckellsehaufe.] einige Lücken'bUc1ungell
auf und ebellso eilli-g tellell, elie auf eiHe eben beginnel1c1e Rarefaktioll vere achtig
sincl. Im Ü'brigell bietet das knocJlelTle SkeJ.ett im Bereic-h c1,er oberen Extremitatel1,
d r Rippen. der Wirbel, elejO Sculterblatter usw. keine Bosoncl·eJ'.b Hell. 'Am S badel jasst
sich ehe Zerstonmg de Sellabodens und elel' Sellalehue fe t tellell.
Del' Inhalt -der G cJhwulstbildungeu be leht aus cincr liekfliis igen, fadenziehcn-
leu, schokoJa~ebrauuen, niellt gerinnbaren Fliis igkeit. MiJuo kopi cll finelen s~eh c1arin
zahlreic'lle, grb.sse, valmoli ierte Zell ", clie mit LiJpoidkorneh J1 .nnt1 Fettropfeben an-
lTcfiillt sind, soc1ass si c1urchans das charakteris.ti che Bilcl del' xanthomalto en ode.r
S J1aulllZelleJl bieten. .
Hypereho],esteriniilllie (204,4 mg %) i Lipozytischer Ko·effizient 0,31. 4 Millionell
rote Blutkorperehen; 56% Hamoglobini 70% Lymphozyteni 136000 Blutplattch·en. Das
rote Blutbild weist Al1zeie]leu einel' Rhoehelllllarksl'eakt1on auf.
Beil1anelJungs'pl;1ll u,nel durchgefUlnte Behandlllng: Fettar-me E I'na,hl'u;lg, magel'es
FIei ch, Geflügel, FisC'h, Mollu ken, Kreb e, Milch, Gemiise, vitalllinreiche Frücbte.
Verboten 'wur-ele frische Seh ",eine- llllel Hammelfleisch, B-utter, Ka:se, Ra.bm, Sab11e mid
Ziegellmilqh. - Rõntgen tiefentherapie, U. V. BestJ-ahlung, Yitami·ne, Calei'um, Hormon-
tberapie (pJ'olan, PrelobaJl, Parat·bormone, Campolon und Thyroxin), Bismogenol und
ulfarse1101.
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